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1 Einleitung 
Die Chirurgie der angeborenen kardiovaskulären Fehlbildungen ist eine relativ junge 
Disziplin. Sie entstand im Jahre 1938, als Gross den ersten Ductus arteriosus ligierte. 
Nach Einführung der Herzlungenmaschine traten an die Stelle von Palliativoperationen 
immer mehr Operationsverfahren, die die bestehenden Anomalien kurativ operabel 
machten. 
Besonders problematisch ist die chirurgische Therapie komplexer Herzfehler mit 
funktionell univentrikulärem Herzen. Es handelt sich um eine sehr heterogene Gruppe 
von Herzfehlern, wobei meist eine kleine zusätzliche rudimentäre Kammer existiert, die 
jedoch eine biventrikuläre Korrektur mit Septierung nicht erlaubt. In dieser Gruppe 
besitzt die Trikuspidalatresie einen großen Anteil, bei der das venöse Blut vom rechten 
Vorhof über einen Vorhofseptumdefekt in den linken Vorhof gelangt, wo es sich mit 
dem pulmonalvenösen Blut mischt und von dem gemeinsamen Ventrikel in den System- 
und den Lungenkreislauf gepumpt wird. Ein weiterer Herzfehler ist der sogenannte 
doppelte Einlaßventrikel (double inlet ventricle). Hier sind beide AV-Klappen normal 
ausgebildet, so daß das venöse und das arterielle Blut vom jeweiligen Vorhof über die 
AV-Klappen in den gemeinsamen Ventrikel geleitet werden und von hier aus wiederum 
in Lungen- und Körperkreislauf gepumpt wird. Selten ist die Situation bei funktionell 
univentrikulärem Herzen hämodynamisch balanciert, das bedeutet, es liegt in den 
meisten Fällen entweder eine vermehrte oder einen verminderte Lungendurchblutung 
vor. Im ersten Fall kommt es zu einer ausgeprägten Herzinsuffizienz, im zweiten zu 
einer ausgeprägten Zyanose.  
Lange Zeit war bei diesen Herzfehlern nur eine palliative Operation möglich, bevor 
neue Konzepte einer kreislauftrennenden Operation entwickelt wurden. 
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1.1 Palliativoperationen 
Vor der kreislauftrennenden Operation muß in vielen Fällen eine Palliativoperation 
durchgeführt werden. Im wesentlichen handelt es sich hierbei entweder um chirurgische 
Maßnahmen zur Verbesserung der Lungenperfusion oder zur Reduktion des 
pulmonalarteriellen Druckes und Flusses.  
Bei verminderter Lungendurchblutung wird vor der kreislauftrennenden Operation 
häufig ein Shunt zwischen einer Systemarterie und der Pulmonalarterie angelegt, um auf 
diese Weise den Fluß durch die Lunge zu steigern und bestehende zyanotische Zustände 
zu verbessern. Heutzutage wird in der Regel eine modifizierte Blalock-Taussig-
Anastomose  [Blalock et Taussig 1945] bevorzugt. Hierbei wird eine Gore-Tex-Prothese 
mit einem Durchmesser von 4-5 mm zwischen der Arteria subclavia und der 
Pulmonalarterie implantiert. Die Waterston-Anastomose stellt eine direkte Anastomose 
zwischen rechter Pulmonalarterie und der Aorta ascendens her, um auf diese Weise den 
Lungenfluß zu steigern und die Zyanose zu beseitigen [Waterston 1962]. Diese Methode 
wurde aber verlassen wegen häufiger sekundärer Stenosen und Distorsionen der 
Pulmonalarterien. Gleiches gilt für die Pott-Anastomose [Potts et al. 1946]; einer 
Verbindung zwischen der Aorta descendens und der linken Pulmonalarterie. 
Das Banding der Pulmonalarterie soll den pulmonalarteriellen Druck und Fluß senken. 
Der Sinn ist, auf diese Weise einen normalen niedrigen Druck und vorallem 
Gefäßwiderstand in den Pulmonalarterien für eine spätere totale kavopulmonale 
Anastomose (TCPC) zu erzielen. 
Besteht eine Obstruktion zwischen Systemventrikel und Aorta, so muß diese vor einer 
TCPC-Operation beseitigt werden, entweder durch eine Myektomie subvalvulär bzw. 
im Bereich des Foramen bulboventrikulare oder durch eine sogenannte Damus-Kaye-
Stansel-Operation (DKS). Die Damus-Kaye-Stansel-Operation wurde 1975 zum ersten 
Mal bei D-Transposition der großen Arterien beschrieben [Damus 1975, Kaye 1975, 
Stansel 1975] und später auch bei univentrikulärem Herz angewendet [Lamberti et al. 
1991, Carter et al. 1994]: Der Pulmonalishauptstamm wird End-zu-Seit mit der Aorta 
anastomosiert und fungiert als zweite systemische Ausflußbahn aus dem 
Systemventrikel.  
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Die Pulmonalarterien erhalten das venöse Blut nun entweder aus einer künstlichen 
Plastik, die die Verbindung zwischen rechtem Ventrikel und distalem Pulmonalis-
hauptstamm schafft [Damus, Kaye, Stansel 1975] oder über eine End-zu-Seit 
Anastomose zwischen der Vena cava superior und der rechten Pulmonalarterie 
[Waldman et al. 1988, Lamberti et al. 1991, Huddleston et al. 1993]. Eine totale 
kavopulmonale Anastomose ist in einem weiteren Schritt relativ einfach zu erreichen, 
indem die Vena cava inferior in einem intraatrialen Tunnel ebenfalls zur rechten 
Lungenarterie geleitet wird. 
Das Verfahren der Anastomosierung zwischen einer großen Systemvene und der rechten 
Pulmonalarterie zur Steigerung der Lungendurchblutung bei zyanotischen Herzfehlern 
wurde zum ersten Mal 1951 von Carlon et al. vorgeschlagen [Carlon et al. 1951]. Glenn 
und Patiño operierten 1954 erfolgreich bei neun Tieren eine Anastomose zwischen 
oberer Hohlvene und der rechten Arteria pulmonalis [Glenn et Patiño 1954]. Drei Jahre 
später wurde dieser „Glenn Shunt“ zum ersten Mal klinisch bei einem 7 jährigen Jungen 
mit univentrikulärem Herzen und Pulmonalstenose erfolgreich angewendet [Glenn    
1958]. Anwendung fand die Glenn`sche Anastomose vor allem bei Patienten mit 
Pulmonalatresie, mit Tricuspidalatresie oder Transposition der großen Gefäße mit 
Pulmonalstenose.  
Die bidirektionale kavopulmonale Anastomose ist ebenfalls eine Form der chirurgischen 
Palliation bei Patienten mit funktionell univentrikulärem Herz [Haller et al. 1966, 
Kawashima et al. 1984, Hopkins et al. 1985, Mazzera et al. 1989, Bridges et al. 1990, 
Lamberti et al. 1990, Albanese et al. 1992, Hawkins et al. 1993, Pridjian et al. 1993, 
Reddy et al. 1995]. Die obere Hohlvene wird End-zu-Seit an die rechte Pulmonalarterie 
anastomosiert. Im Gegensatz zur Glenn Anastomose wird die rechte Pulmonalarterie 
aber am Truncus pulmonalis belassen, so daß das venöse Blut der oberen Hohlvene auch 
in die linke Pulmonalarterie fließen kann. Diese Methode vermindert die 
Volumenbelastung des Systemventrikels [Hopkins et al. 1985, Giannico et al. 1992]. 
Eine Distorsion der Pulmonalarterien, wie sie bei Bändelung der Arterie und bei 
systemisch pulmonalen Shunts möglich ist, wird vermieden [Hawkins et al. 1993]; sie 
läßt die Möglichkeit weiterer Palliativoperationen, z.B. Pulmonalarterienplastik und 
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Damus-Kaye-Stansel-Operation, vor oder bei der kreislauftrennenden Operation offen    
[Bridges et al. 1990].  
1.2 Fontan Operation 
1971 beschrieben Francis Fontan und Eugene Baudet zum ersten Mal eine neue 
Operationstechnik, die heute als Fontan-Operation bei vielen Herzfehlern mit 
funktionell univentrikulärem Herz zur Anwendung kommt [Fontan et Baudet 1971]. 
Fontan und Baudet operierten zunächst Patienten mit Trikuspidalatresie nach dieser 
Methode, wobei ein Bypass des rechten Ventrikels geschaffen wird. Hierbei wird keine 
anatomische Korrektur der Anomalie erreicht, sondern es wird eine Trennung des 
venösen und arteriellen Kreislaufes mit normaler arterieller Sauerstoffsättigung und eine 
Normalisierung der Volumenbelastung des Systemventrikel hergestellt. Die Pulmonal-
arterie wird oberhalb der Klappe vom Ventrikel abgetrennt und mit dem rechten Vorhof 
anastomosiert. Das venöse Blut gelangt somit von den beiden Hohlvenen über den 
rechten Vorhof direkt in die Pulmonalarterien. Der hypertrophierte rechte Vorhof  kann, 
so die Vorstellung der Autoren, die Funktion des rechten Ventrikels übernehmen, 
während der Hauptventrikel nur noch die Pumpfunktion für den Systemkreislauf leisten 
muß; er ist volumenentlastet und gleichzeitig ist auch die Zyanose beseitigt. Die rechte 
Pulmonalarterie erhält direkten Anschluß an das venöse System im Sinne einer kavo-
pulmonalen Anastomose mit der oberen Hohlvene. Diese sogenannte Glenn`schen 
Anastomose kann entweder bereits vorher bestanden haben oder wird in derselben 
Operation angelegt.  
Diese Operationstechnik wurde später von vielen anderen Arbeitsgruppen ebenfalls 
erfolgreich angewendet [z.B.: Stanfort et al. 1973, Ross et al. 1973, Henry et al. 1974, 
Tatooles et al. 1976]. Darüber hinaus kamen neben der Trikuspidalatresie andere 
zyanotische Herzfehler als Indikation für die Fontan Operation hinzu, denen aus 
chirurgischer Sicht gemeinsam war, daß eine Trennung auf Ventrikelebene in zwei 
Kreisläufe nicht möglich schien. Hierzu zählt insbesondere der doppelte-Einlaß-
Ventrikel (double inlet) mit zwei getrennten regelrechten AV-Klappen, aber auch z.B. 
Patienten mit sogenanntem Criss-cross-Herz.  
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Die ursprüngliche Fontan Operation wurde im weiteren modifiziert, indem anstelle des 
Glenn Shunts die Vena cava superior am rechten Vorhof belassen wurde und beide 
Pulmonalarterien das venöse Blut durch die atriopulmonale Anastomose erhielten           
[Kreutzer et al. 1973, Gale et al. 1979, Stanton et al. 1981, Doty et al. 1981, Hassoulas 
et al. 1982].  
Diese Anastomose zwischen Vorhof und Pulmonalarterie kann direkt vorgenommen 
werden, oder sie wird über einen Graft aus Fremd- oder Eigenmaterial geschaffen. 
Initial wurden Grafts mit Klappen implantiert, um so den Rückfluß von der 
Pulmonalarterie zum rechten Vorhof zu vermeiden. Später wurde diese Methode 
verlassen, weil die Klappen den Vorwärtsfluß behinderten, und eine Fehlfunktion 
deletäre Auswirkungen hatte [Björk  et al. 1979, Gale et al. 1979, de Vivie et al. 1980].  
1.3 Totale kavopulmonale Anastomose (TCPC)        
Neueren Modifikationen des Fontan`schen Prinzips liegen vor allem die 
experimentellen Untersuchungen von de Leval und Mitarbeitern zugrunde [de Leval et 
al. 1988]. In einem Strömungsmodell zeigten sie, daß der Fluß von den beiden 
Hohlvenen in den sackartig erweiterten Vorhof einen erheblichen Energieverlust 
darstellt und somit die Pumpfunktion  des rechten Vorhofs mehr als neutralisiert. 
Energetisch günstiger ist ein schmaler Tunnel von der unteren Hohlvene durch den 
rechten Vorhof zur oberen Hohlvene, wobei auf die Pumpfunktion des rechten Vorhofs 
verzichtet wird. Die obere Hohlvene erhält durch eine End-zu-Seit Anastomose 
Anschluß an die rechte Pulmonalarterie. Der Pulmonalishauptstamm wird oberhalb der 
Klappenebene abgesetzt, so daß die linke Pulmonalarterie ebenfalls über die rechte 
Lungenarterie venöses Blut erhält (Abb. 1-1). Diese Weiterentwicklung des Fontan 
Konzeptes wurde als sogenannte totale kavopulmonale Anastomose (total 
cavopulmonary connection = TCPC) bezeichnet [Puga et al. 1987, de Leval et al. 1988].  
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Abbildung 1-1: Schematische Darstellung einer totalen kavopulmonalen Anastomose nach de Leval bei          
einem Patienten mit double inlet ventricle. Legende: VCS = Vena cava superior, VCI = Vena cava 
inferior, T = Tunnel, RPA = rechte Pulmonalarterie, LPA = linke Pulmonalarterie, Ao asc = Aorta 
ascendens, Ao dec = Aorta descendens, LA = linker Vorhof, „RA“ = anatomisch rechter Vorhof              ( 
funktionell linker Vorhof), V = Ventrikel, PA-Stumpf = Pulmonalarterienstumpf                                                 
 
In Aachen wird eine eigene Variation der totalen kavopulmonalen Anastomose (TCPC) 
benutzt. Hierbei wird die Vena cava superior nicht durchtrennt, sondern es wird eine 
breite Anastomose zwischen dem Vorhofdach und dem Pulmonalarterienstamm bzw. 
der rechten Pulmonalarterie geschaffen. Dabei kann der intraatriale Tunnel entweder mit 
Fremdmaterial (Goretex) oder mit Eigenmaterial hergestellt werden. Bei der autologen 
Methode wird durch Verlagerung des Vorhofseptums die Anastomose konstruiert.  
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Eine weitere Variation wird durch die Verlagerung des Sinus coronarius nach links 
vorgenommen. Der venöse Rückfluß der großen Herzvenen gelangt auf diese Weise 
nicht mehr in den  rechten Vorhof, sondern wird in den linken Vorhof  geleitet. So wird 
bei hohem Druck im venösen System der Koronarvenenfluß weniger behindert unter 
Inkaufnahme eines geringfügigen Rechts-Links-Shunts. 
 
Abbildung 1-2: Totale kavopulmonale Anastomose nach der Aachener Variation bei einem Patienten mit 
double inlet ventricle. Legende: VCS = Vena cava superior, VCI = Vena cava inferior, T = Tunnel, RPA 
= rechte Pulmonalarterie, LPA = linke Pulmonalarterie, Ao asc = Aorta ascendens, Ao dec = Aorta 
descendens, LA = linker Vorhof, „RA“ = anatomisch rechter Vorhof (funktionell linker Vorhof), V = 
Ventrikel, PA-Stumpf = Pulmonalarterienstumpf 
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Kurz zu erwähnen ist die neueste Variation des Fontan-Prinzips, die aber in unserem 
Patientenkollektiv nicht zur Anwendung gekommen ist. Bei dieser extrakardialen Form 
der Kreislauftrennung wird der Tunnel von der Vena cava inferior zur Pulmonalarterie 
seitlich, außerhalb des Herzens entweder aus Perikard oder mittels einer 
Kunststoffprothese konstruiert [Marcelletti et al. 1990]. Verschiedene Autoren 
beschreiben bei dieser Operationsmethode einen besseren, gleichförmigeren laminaren 
Fluß mit Verbesserung der Strömungsverhältnisse in den Pulmonalarterien sowie eine 
Reduktion von Arrhythmien, intraatrialen Shunts und Thrombembolien [Giannico et al. 
1992; Black et al. 1995; Laschinger et al. 1996].      
Darüber hinaus wird die Kreislauftrennung in vielen Zentren mittlerweile in zwei 
Schritten durchgeführt. Zuerst wird eine bidirektionale Glenn-Anastomose angelegt, 
bevor dann im nächsten Schritt durch Anschluß der Vena cava inferior mittels des 
Tunnels die Kreislauftrennung komplettiert wird. 
1.4 Komplikationen 
Eine Reihe von Komplikationen stellen eine Beeinträchtigung für die Patienten nach 
kreislauftrennender Operation dar. Häufigste Komplikationen sind Arrhythmien, 
Thromboembolien, Stenosen im Bereich der atrio- oder cavopulmonalen Anastomosen 
sowie Subaortenstenosen, multiple Gefäßfisteln verschiedener Art, Insuffizienz des 
Systemventrikels, exsudative Eiweißverlustenteropathien und Gerinnungsstörungen. 
Komplikationen im Langzeitverlauf nach Fontan Operationen sind vor allem 
Arrhythmien, die von vielen Autoren bereits beschrieben wurden [Porter et al. 1986, 
Weber et al. 1989, Balaji et al. 1991, Peters et Somerville 1992, Gelatt et al. 1994]. Die 
Arrhythmien sind zumeist atrialen Ursprungs und manifestieren sich als 
supraventrikuläre Tachykardien oder Vorhofflattern. Sie sind entweder Folge der 
chirurgischen Intervention oder kommen durch erhöhte atriale Druckbelastung zustande. 
Hieraus ist ersichtlich, daß sich eine frühe kreislauftrennende Operation mit noch wenig 
verändertem Vorhof positiv auf die postoperative Arrhythmieentstehung auswirkt. 
 
1  Einleitung  13 
Geringe Flußgeschwindigkeiten, unphysiologische Strömungsprofile und Gerinnungs-
störungen nach Fontan- oder TCPC-Operationen haben eine Erhöhung des Thromb-
embolierisikos zur Folge. Einige Autoren beschreiben darüber hinaus Thrombembolien 
bei Fontan Patienten mit einem dilatierten rechten Vorhof [Mair et al. 1978, Dajee et al. 
1984, DeLeon et al. 1984, Laks et al. 1984, DiSessa et al. 1985, Dobell et al. 1986, 
Shannon et al. 1986, Kirklin et al. 1986, de Leval et al. 1988, Pearl et al. 1991, Jahangiri 
et al. 1994, Kao et al. 1994]. Darüber hinaus stellen nicht komplett ausgeschaltete 
Pulmonalarterienstümpfe und rudimentäre Ventrikel, die an die systemische Blut-
zirkulation Anschluß haben, potentielle Emboliequellen dar. 
Thromboembolische Komplikationen sind allerdings inzwischen auch bei der totalen 
kavopulmonalen Anastomose in der Literatur beschrieben worden [Cromme-Dijkhuis et 
al. 1990, Fyffe et al. 1991]. 
Stenosen können alle Abschnitte der operativ geschaffenen Anastomosen betreffen und 
eine Einschränkung der Hämodynamik bedeuten. Bei der Subaortenstenose handelt es 
sich um eine funktionelle, nur während der Systole bestehende Einengung der 
Ausflußbahn des Systemventrikels, die durch eine Hypertrophie des Myokards, bedingt 
durch erhöhte Volumenbelastung, verursacht wird. Neuere Untersuchungen zeigen, daß 
die Subaortenstenose nach einer Fontan Operation noch verstärkt wird, weil sich das 
Ventrikelvolumen verkleinert [Huddleston et al. 1993]. 
Zum Teil werden R-L-Shunts gezielt angelegt, um eine Druckminderung im Lungen-
kreislauf zu erreichen. Dieses Prinzip wird bei der totalen kavopulmonalen Anastomose 
in Form der Tunnelfensterung angewendet. Fisteln zwischen System- und Lungenvenen 
können unbeabsichtigt als Folge der chirurgischen Intervention auftreten und dann zur 
Verminderung der Oxygenierung führen.    
Ventrikelinsuffizienzen resultieren zumeist aus einer länger bestehenden Druck- oder 
Volumenbelastung und einer bestehenden Zyanose, die eine Hypertrophie des 
Ventrikels und eine Myokardschädigung zur Folge haben [Grossmann 1980, Graham 
1991, Akagi et al. 1992]. 
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Die Eiweißverlustenteropathie, definiert als schwerer Verlust von Serumeiweiß in den 
Darm, tritt mit einer Häufigkeit von 4 bis 13 % bei Patienten nach Fontan Operation auf 
[Mertens et al. 1998, Feldt et al. 1992]. Die Patienten haben Symptome, wie chronische 
Diarrhöen, Malabsorption, Aszitis oder Ödeme und somit eine verminderte Fünfjahres-
überlebensrate zwischen 46 und 59 % [Mertens et al. 1998, Feldt et al. 1996]. Die 
Eiweißverlustenteropathie resultiert zum einen aus einem chronisch erhöhten systemisch 
venösem Druck, der eine chronische Stauung in den enteralen Lymphgefäßen verursacht 
[Hill et al. 1989, Rothman et Snyder 1991, Marshall et al. 1996]. Als weitere Faktoren 
werden neuerdings entzündliche und autoimmune Komponenten vordergründig als 
Ursachen des enteralen Eiweißverlustes angesehen [Therrien J. et al. 1999]. 
Gerinnungsstörungen resultieren aus einer häufig bestehenden Stauungsleber, die durch 
chronisch venöse Abflußstörungen bei erhöhtem venösen Druck zustande kommt und 
schließlich zu einer verminderten Produktion von Gerinnungsfaktoren führt [Cromme-
Dijkhuis et al. 1990; Turner-Gomes et al. 1992].  
In der Literatur wird eine Verminderung der Morbidität und Mortalität bei der totalen 
kavopulmonalen Anastomose (TCPC) verglichen mit der atriopulmonalen Anastomose 
beschrieben. Diese Tatsache resultiert aus einer deutlichen Reduktion von 
Herzrhythmus-störungen [Balaji et al. 1991, Peters et Somerville 1992] und von 
Turbulenzen und damit einer Verminderung des Thrombembolierisikos gegenüber der 
atriopulmonalen Anastomose [de Leval et al. 1988, Pearl et al. 1991, Kao et al. 1994]. 
Hämodynamisch weisen TCPC-operierte Patienten niedrigere Druckwerte in den beiden 
Hohlvenen und auch in den Pulmonalarterien im Vergleich zur Fontan Operation auf  
[Gamillscheg et al. 1994]. 
Mittlerweile existieren Veröffentlichungen über Patienten mit atriopulmonaler 
Anastomose, bei denen durch Umwandlung in eine totale kavopulmonale Anastomose 
die zuvor massiv bestandenen Arrhythmien und Thrombembolien erheblich reduziert 
werden konnten [Conte et al. 1999, Kimura et al. 1998, Kao et al. 1994]. 
2 Ziel der Arbeit und Art der Durchführung   
Ziel der vorliegenden Arbeit war es, bei Patienten nach kreislauftrennender Operation 
die klinischen, morphologischen und hämodynamischen Daten zu erfassen und zu 
analysieren. Es wurden zunächst umfassende prospektive Daten aller Patienten erhoben, 
die in Erfassungsbögen (Anhang 9.1) zusammen mit den Untersuchungsergebnissen 
zusammengetragen wurden.  
Es wurden Verfahren, wie transthorakaler und transösophagealer Ultraschall, sowie die 
Herzkatheteruntersuchung eingesetzt, um Morphologie und Strömungsverhältnisse zu 
erfassen. Als neueres Verfahren wurden die Patienten mittels eines intravaskulären 
Dopplers untersucht, um auf diese Weise genauere Informationen über die Flußdynamik 
zu erhalten. Untersucht wurden speziell der Einfluß der verschiedenen Operations-
techniken (Fontan- bzw. TCPC-Operation) sowie des Herzrhythmus und der Atmung  
auf die Flußverhältnisse. 
Weiteres Ziel der Studie war, eine Aussage über die Wertigkeit der beiden 
Echokardiographieverfahren (transthorakal und transösophageal) bezüglich der 
Erkennung von Thromben, Stenosen und bestehender Shunts treffen zu können.  
Zu Beginn jeder Untersuchung stand die Erhebung der Anamnese mit einer 
ausführlichen klinischen Untersuchung, in der eine bestehende Herzinsuffizienz nach 
der NYHA-Einteilung bei Erwachsenen und dem Ability-Index [Warnes et Somerville 
1986] bei Kindern eingeteilt wurde (Erläuterungen siehe Seite 24). Weiter wurden 
bisher bekannte Komplikationen wie Thrombembolien, Eiweißverlustenteropathien und 
die augenblick-lichen Medikationen erfaßt. Außerdem wurde bei allen Patienten ein 
EKG abgeleitet. Komplettiert wurde das nichtinvasive Untersuchungsprogramm durch 
die transthorakale Echokardiographie (TTE). Mit der TTE sollten bestehende Shunts, 
Stenosen und Thromben sowie die Systemventrikelfunktion erkannt und beurteilt 
werden. 
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Angeschlossen wurde ein aufwendiges invasives Untersuchungsprogramm: Zunächst 
wurde eine Herzkatheteruntersuchung von der venösen und arteriellen Seite aus 
durchgeführt, wobei die Drücke und Sättigungen in den Pulmonalarterien, in den Venae 
cavae, in der Aorta sowie im Systemventrikel gemessen wurden. Bestehende 
Druckgradienten wurden durch Rückzugskurven von den Pulmonalarterien zurück in 
den rechten Vorhof bzw. in den atrialen Tunnel und weiter in die beiden Hohlvenen 
gemessen. Darüber hinaus wurden Rückzugskurven vom Systemventrikel in die Aorta 
angefertigt. Außerdem wurden die Herzzeitvolumina (HZV), die Widerstände (R) und 
die Durchflüsse (Q) des pulmonalen und des systemischen Kreislaufs berechnet, woraus 
sich gegebenenfalls ein bestehender Shunt durch den Quotienten ( Q Q
P
S
 ) berechnen 
ließ. 
Im Rahmen der Herzkatheteruntersuchungen wurde obligat eine Angiographie des 
Systemventrikels, der Aorta, des rechten Vorhofs bzw. atrialen Tunnels, der oberen 
Hohlvene sowie fakultativ der Pulmonalarterien angeschlossen, um auf diese Weise 
vorhandene Stenosen, Shunts, residuale Pulmonalarterienstümpfe und noch perfundierte 
rudimentäre Ventrikel zu erkennen.  
Anschließend wurde bei den Fontan- bzw. TCPC operierten Patienten eine 
intravaskuläre Doppler-Untersuchung  (IVADO) in den Pulmonalarterien, den beiden 
Hohlvenen und dem rechten Vorhof bzw. dem atrialen Tunnel zum Einsatz gebracht. 
Der Vorteil des intravaskulären Dopplers gegenüber der transthorakalen Doppler-
Echokardiographie (TTE) kam besonders bei der Flußbeurteilung in den 
Pulmonalarterien zu Geltung, weil der Anschallwinkel beim TTE für diese Gefäße sehr 
ungünstig ist. Durch den Einsatz des intravaskulären Dopplers konnten Flüsse mit Hilfe 
der Gefäßquerschnitte in rechter und linker Pulmonalarterie bestimmt werden und mit 
den Ergebnissen der Herzzeitvolumen-berechnung mittels Fick`schem Prinzip bei der 
Herzkatheteruntersuchung verglichen werden. Angaben über die Verteilung des 
Lungenflusses auf linke und rechte Pulmonalarterie sollten mit Hilfe getrennter 
Messungen in rechter und linker Pulmonalarterie möglich sein. Der Einfluß der Atmung 
auf die Flußkurven wurde durch die Messung von zehn aufeinander folgenden 
Herzzyklen aufgezeigt und bewertet. 
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Im Anschluß an die Herzkatheteruntersuchung wurden die sedierten Patienten mittels 
transösophagealer Echokardiographie (TEE) untersucht. Bei transösophagealem Zugang 
sind die Ultraschallbilder des Herzens weder von der Lunge noch von den Rippen 
überlagert. Durch die anatomische Lage des Schallkopfes lassen sich die dorsalen 
Strukturen des Herzens besser beurteilen. Gesucht wird mittels TEE nach Shunts und 
Stenosen in den neu geschaffenen cavopulmonalen Verbindungen sowie nach Thromben 
im rechten Vorhof bzw. atrialem Tunnel, aber auch im residualen Pulmonalarterien-
stumpf bzw. im rudimentären ehemals subpulmonalen Ventrikel, falls vorhanden. 
 
 
 
3 Patienten  
3.1 Patientenkollektiv 
Insgesamt wurden 45 Patienten im Zeitraum von Juni 1994 bis Juni 1998 im Rahmen 
dieser prospektiven Studie invasiv nachuntersucht. Die kreislauftrennende Operation 
wurde bei 43 Patienten von Oktober 1986 bis Juli 1997 in der Klinik für Thorax-, Herz- 
und Gefäßchirurgie am Universitäts-Klinikum Aachen (Direktor Prof. Dr. B. J.  
Messmer) durchgeführt. Darüber hinaus wurden zwei Patienten nachuntersucht, die im 
November 1988 und im Juli 1996 an anderen Zentren operiert wurden.  
Die Kreislauftrennung wurde bei 13 Patienten (29 %) durch eine modifizierte Fontan 
Operation vorgenommen, bei 32 Patienten (71 %) wurde die totale kavopulmonale 
Anastomose (TCPC) als Methode verwendet. In der folgenden Auswertung wurden die 
Fontan Patienten als Gruppe A und die TCPC Patienten als Gruppe B definiert.  
Bei allen Patienten wurde eine Herzkatheteruntersuchung und eine transthorakale 
Echokardiographie durchgeführt. 24 Patienten wurden zusätzlich transösophageal 
echokardiographiert.   
Bei insgesamt 17 Patienten wurde darüber hinaus ein intravaskulärer Ultraschall              
(IVADO) zur Flußanalyse durchgeführt. 
Die Untersuchung erwachsener Patienten (n = 5), die älter als 16 Jahre zum Zeitpunkt 
der Nachuntersuchung waren, erfolgte in enger Zusammenarbeit mit der Medizinischen 
Klinik I des Universitäts-Klinikums Aachen (Direktor Prof. Dr. P. Hanrath).  
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3.1.1 Alters- und Geschlechtsverteilung bei der Nachuntersuchung 
Zum Zeitpunkt der Studienuntersuchung hatten die Patienten im Mittel ein Alter von 
10,3 ±  8,8 Jahren. Der jüngste Patient war 1,4 Jahre alt, und der älteste hatte ein Alter 
von 36,3 Jahren. 
 
Diagramm 3-1:Altersverteilung des Patientenkollektives zum Zeitpunkt der Nachuntersuchung 
 
Das Patientenkollektiv setzte sich aus 22 weiblichen und 23 männlichen Patienten 
zusammen. Die Gruppe A (Fontan Patienten) hatte ein mittleres Alter von 10,8 ± 8,3 
Jahren und die Gruppe B (TCPC Patienten) ein mittleres Alter von 10,0 ± 8,9 Jahren. Es 
bestanden keine signifikanten Altersunterschiede (p = 0,39) zwischen Gruppe A und B. 
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3.1.2 Intervall Operation bis zur Studie 
Die Nachuntersuchung des Patientenkollektives fand im Mittel 2,2 ±  2,1 Jahre nach 
erfolgter Kreislauftrennung im Rahmen dieser Studie statt. Das kleinste Intervall betrug  
1 Monat und das größte 10,3 Jahre. 
 
Diagramm 3-2: Intervall vom Zeitpunkt der Operation bis zur Nachuntersuchung 
 
In der Gruppe A war das Nachuntersuchungsintervall mit 3,7 ± 3,3 Jahren zum 
Vergleich zu 1,6 ± 0,8 Jahren in der Gruppe B signifikant (p = 0,019) größer. 
3.2 Patientenkollektiv der IVADO-Untersuchung 
17 Patienten wurden mittels des intravaskulären Dopplers untersucht. 6 Patienten            
(35 %) gehörten der Gruppe A und 11 Patienten (65 %) der Gruppe B an. Im Mittel 
hatte das IVADO Kollektiv ein Alter von 11,5 ± 11,2 Jahren (1,7 - 36,3 Jahre). Die 11 
TCPC Patienten waren im Mittel 12,7 ±  11,2 Jahre und die Fontan Patienten 9,4 ±  11,8 
Jahre alt. Diese Altersverteilung zeigte keine signifikanten Unterschiede (p = 0,29). 
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3.3 Diagnosen 
In diesem Patientenkollektiv wurde eine Trennung in Haupt- und Nebendiagnosen 
vorgenommen. Vier verschiedene Hauptdiagnosen kamen in unserem Kollektiv vor: 
Dieses waren die Trikuspidalatresie (TA), der doppelte Einlaßventrikel (DIV), das 
sogenannte Criss-cross Herz und die kongenital korrigierte Transposition der großen 
Arterien (ccTGA). Diese Hauptdiagnosen traten in verschiedenen Variationen auf, das 
heißt, sie konnten mit zusätzlichen Klappenstenosen und –atresien, Septumdefekten 
oder Gefäßfehlstellungen (Malpositionen) und Venenanomalien auftreten.  
Als Nebendiagnosen fanden sich bei unseren Patienten zweimal Aortenisthmusstenosen, 
zweimal ein Situs inversus und dreimal eine Dextrokardie. Darüber hinaus lagen 
zweimal Lungenvenenfehleinmündungen sowie dreimal eine Mitralklappenstenose vor. 
Die Häufigkeiten sind aus der folgenden Auflistung zu entnehmen:   
 
Trikuspidalatresie 17 
 mit Pulmonalstenose 11 
 mit Pulmonalatresie 3   
Double inlet ventricle 17 
 mit Pulmonalstenose 9 
Kong. korr. Transposition 4 
Criss-cross Herz 3 
Sonstige 4  
 
Unter “ Sonstige “ verbergen sich ein double inlet right ventricle mit Transposition der 
großen Arterien und Pulmonalstenose, eine Pulmonalatresie mit intaktem Ventrikel-
septum, ein Rechts- Isomerismus mit singulärem Ventrikel, Vorhof und Lungen-
venenfehleinmündung sowie ein hypoplastischer rechter Ventrikel mit Pulmonalstenose 
und hypoplastischer Tricuspidalklappe, Ventrikel-Septum-Defekt und offenem Ductus 
arteriosus. 
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3.4 Palliative Operationen 
Bei 30 Patienten (67 %) wurde primär eine palliative Operation durchgeführt. Bei 10 
dieser Patienten wurde ein zweiter palliativer Eingriff vor der Kreislauftrennung 
vorgenommen.  
Außerdem mußte ein Kind im Alter von einem Monat wegen einer kongenitalen 
Zwerchfellhernie links operiert werden.   
3.4.1 Altersverteilung der palliativ operierten Patienten 
Die primären palliativen Operationen wurden im Durchschnitt im Alter von                    
11 ± 20 Monaten durchgeführt. Die früheste palliative Operation war 5 Tage nach der 
Geburt die Anlage einer Blalock-Taussig-Anastomose, und die späteste wurde im Alter 
von 5,4 Jahren mit Schaffung einer Pott-Anastomose durchgeführt. Alle Shunts wurden 
im Mittel mit 1,1 ± 1,7 Jahren angelegt.  
Das Banding der Pulmonalarterie wurde im Durchschnitt mit 8 ±  15 Monaten 
durchgeführt (8 Tage bis 5,3 Jahre).   
Im Mittel wurden die Shunts in höherem Lebensalter als die Bändelungen durchgeführt, 
wobei dieser Unterschied nicht signifikant ist (p = 0,23). 
3.4.2 Operationsmethoden 
Bei 13 Patienten (29 %) wurde eine Bändelung des Truncus pulmonalis vorgenommen. 
Bei einer Patientin wurde im Rahmen der Bändelung zusätzlich eine Korrektur der 
fehlmündenden Lungenvenen mittels Direktanastomose am posterioren Anteil des 
gemeinsamen Vorhofs durchgeführt.  
Ein Shunt zwischen einer Systemarterie und der Pulmonalarterie kam insgesamt 16 Mal 
zur Anwendung (36 %). Diese Shunts teilten sich wie folgt auf: 11 modifizierte 
Blalock-Taussig-Anastomosen, 4 Waterston-Anastomosen und eine Pott-Anastomose.  
Die Möglichkeit, einen Shunt zwischen einer großen Systemvene und der Pulmonal-
arterie anzulegen, wurde nur in einem Fall in Form einer rechtsseitigen Glenn- 
Anastomose vorgenommen.   
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Bei 11 Patienten wurde eine zweite Palliativoperation im Mittel mit 3,7 ± 5,4 Jahren 
durchgeführt. Der Abstand zur ersten operativen Intervention betrug 2,8 ± 3,9 Jahre       
(0,1 - 10,9 Jahre). Die folgenden Maßnahmen wurden durchgeführt: 
 Zwei Artrioseptektomien, ein Rashkind-Manöver, eine Ballondilatation einer Re- 
Aortenisthmusstenose, zwei Waterston-Anastomosen, eine Blalock-Taussig-Shunt 
Revision und zwei zusätzliche Blalock-Taussig-Anastomosen. Darüber hinaus mußte 
eine nicht effektive Bändelung 9 Tage nach dem ersten Eingriff revidiert werden. 
Im angegebenen Zeitraum wurden keine zweitzeitigen Kreislauftrennungen vor-
genommen, so daß eine bidirektionale Glenn-Anastomose nicht vorkam. 
 
3.5 Kreislauftrennende Operationen 
3.5.1 Altersverteilung 
Der Altersdurchschnitt zum Zeitpunkt der kreislauftrennenden Operation lag in dieser 
Studie bei 8,1 ±  8,5 Jahren. Der älteste Patient wurde mit 34,5 Jahren mittels der totalen 
kavopulmonalen Anastomose operiert. Die früheste Kreislauftrennung wurde bei einem 
Patienten in einem Alter von nur 11 Monaten als atriopulmonale Anastomose 
durchgeführt.  
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Diagramm 3-3: Altersverteilung des Patientenkollektives zum Zeitpunkt der Kreislauftrennung  
 
Die Gruppe A (Fontan; n = 13) wurde im Mittel mit 7,3 ± 7,8 Jahren (0,9 bis 29,9 Jahre) 
operiert. In der Gruppe B (TCPC; n = 32) betrug des mittlere Operationsalter 8,4 ± 8,9 
Jahre (1,3 bis 34,5 Jahre). Es bestanden keine signifikanten Altersunterschiede (p = 
0,33) bezüglich des Operationsverfahrens.  
Zur Auswertung wurden die Patienten in verschieden Altersgruppen zum Zeitpunkt der 
Kreislauftrennung eingeteilt:  
Gruppe 1: OP-Alter > 16 Jahre (n = 5) 
Gruppe 2: OP-Alter < 16 Jahre (n = 40) 
Gruppe 3: OP-Alter > 4 Jahre (n = 31) 
Gruppe 4: OP-Alter < 4 Jahre (n = 14) 
Diese Gruppeneinteilung resultiert aus den ursprünglich von Choussat aufgestellten 
Kriterien für eine Fontan Operation [Choussat et al. 1978].  
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3.5.2 Fremdmaterialien 
Nicht immer erlaubten die anatomischen Verhältnisse die operative Konstruktion der 
cavo- bzw. atrio-pulmonalen Anastomosen mit körpereigenem, autologem Material. 
Gelang dieses nicht, wurden verschiedene Fremdmaterialen eingesetzt. 
Insgesamt wurde bei 17 Patienten (38 %) Fremdmaterial zur Komplettierung der 
Kreislauftrennung benötigt. In der Gruppe A (Fontan) mußte in 7 Fällen (53 %) auf 
Fremdmaterial zurückgegriffen werden, während in der Gruppe B (TCPC) in 10 Fällen 
(31 %) das autologe Material alleine nicht ausreichend war. 
3.5.3 Modifikationen und ergänzende Operationen 
Bei 15 Patienten (47 %), die eine totale kavopulmonale Anastomose erhielten, wurde 
die Kreislauftrennung so durchgeführt, daß der Sinus coronarius im linken Vorhof zu 
liegen kam. Bei den verbleibenden 17 Patienten (53 %) mündete der Sinus coronarius in 
den neu geschaffenen cavo-pulmonalen Tunnel.    
Darüber hinaus wurde bei 5 der totalen kavopulmonalen Anastomosen eine Fensterung 
im Tunnel vorgenommen; 2 Patienten erhielten wegen der Obstruktionen zwischen 
Systemventrikel und Aorta zusätzlich zur totalen kavopulmonalen Anastomose eine 
Damus-Kaye-Stansel-Anastomose. 
3.5.4 Operationskomplikationen 
Alle Patienten hatten in der frühpostoperativen Phase einen Pleuraerguß, der sich 
zumeist innerhalb einiger Tage von selbst zurückbildete. Die häufigsten 
Komplikationen nach kreislauftrennender Operation waren persistierende Perikard- und 
Pleuraergüsse sowie Chylothoraces, seltener Nachblutungen. 
Der frühpostoperative Verlauf (bis 3 Monate) war bei insgesamt 14 Patienten (31 %) 
durch persistierende Pleuraergüsse kompliziert und protrahiert. Diese verteilten sich zu 
5 auf die Gruppe A (38 %) und zu 9 auf die Gruppe B (28 %). Bei 7 Patienten war 
allerdings keine invasive Therapie notwendig, bei 5 Patienten wurde eine Pleurektomie 
und bei 2 Patienten eine Pleurapunktion durchgeführt.   
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Bei 11 Patienten (24 %) traten postoperativ Perikardergüsse auf, wovon 9 in der Gruppe 
B (TCPC) und 2 in der Gruppe A (Fontan) beobachtet wurden. In 4 Fällen wurden eine 
operative Ergußentlastung und in 2 Fällen eine Perikardfensterung vorgenommen. Bei 2 
Patienten wurde eine Drainage operativ eingelegt, und bei 2 Patienten mußte eine 
Perikardpunktion durchgeführt werden. Ein weiterer Perikarderguß bedurfte keiner 
chirurgischen Intervention. 
4 Patienten (9 %) des Kollektivs wiesen postoperativ einen Chylothorax auf, der bei nur 
einem Patienten operativ saniert werden mußte. 
Nachblutungen mußten bei 2 Patienten der Gruppe A (Fontan) durch chirurgische 
Blutstillung therapiert werden. Außerdem mußte in dieser Gruppe eine Ausräumung 
eines Hämatothorax vorgenommen werden. 
In der Gruppe B (TCPC) mußte einen Monat nach erfolgter Kreislauftrennung eine 
Patcherweiterung einer bestehenden Tunnelstenose durchgeführt werden. 
Von den in dieser Studie untersuchten Patienten wiesen 6 (13 %) frühpostoperativ (bis 3 
Monate) gravierende neurologische Komplikationen auf. Bei 3 Patienten traten 
postoperativ schwere Durchgangssyndrome auf; 2 Patienten der Gruppe B (TCPC) und 
ein Patient der Gruppe A (Fontan) waren betroffen. 2 Patienten erlitten postoperativ 
einen Hirninfarkt embolischer Genese; aus Gruppe A und B jeweils ein Patient. Bei 
einer erwachsenen Patientin (Gruppe B) mit bekanntem zerebralem Defekt nach 
vorange-gangener Hirnembolie traten am 2. postoperativen Tag generalisierte 
Krampfanfälle mit folgender respiratorischer Insuffizienz auf.  
In der Gruppe B wurde bei einem Patienten eine Thrombose der linken Vena subclavia 
diagnostiziert. 
4 Methoden 
Alle prä- und postoperativen Daten wurden zunächst in Untersuchungsbögen      
(Anhang 9.1) erfaßt und anschließend mit allen Meßwerten in einer Excel-Tabelle 
zusammengefaßt. Die mittels IVADO registrierten Doppler-Kurven wurden auf 
Videokassetten aufgezeichnet und anschließend extern mit Hilfe des HP Echokardio-
graphiegerätes „Sonos 2500“ auf die unten beschriebene Weise ausgewertet. Die Werte 
wurden ebenfalls in Excel-Tabellen zusammengetragen. 
4.1 Anamnese und Klinik 
4.1.1 Einteilung nach NYHA und Ability-Index 
Die Patienten wurden klinisch untersucht und nach dem Schweregrad einer bestehenden 
Herzinsuffizienz in die Gruppen I-IV der NYHA-Einteilung (New-York-Heart-
Association) oder dem Ability-Index [Warnes et Somerville 1986] eingestuft. Bei 
Erwachsenen Patienten kam die NYHA-Einteilung und bei Kinder der Ability-Index zu 
Anwendung. 
 
NYHA-Stadien: 
I Beschwerdefreiheit, normale körperliche Belastbarkeit 
II Beschwerden bei stärkerer körperliche Belastung 
III Beschwerden schon bei leichter körperlicher Belastung 
IV Beschwerden in Ruhe 
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Ability- Index- Klassifikation: 
I Normales Leben, voll schulfähig 
II etwas eingeschränktes Leben, das von den Symptomen beeinflußt wird 
III bedeutende Einschränkungen im Leben 
IV schwerste Lebenseinschränkungen, hausgebunden 
4.1.2 Medikamente 
Von Interesse für diese Studie war für uns, ob und wie lange Patienten mit Digitalis, 
ACE-Hemmern und Diuretika behandelt wurden. Weiterhin wurde erfaßt, ob und wie 
lange welche Formen der Thrombembolieprophylaxe durchgeführt wurden. 
4.2 Herzkatheteruntersuchung 
Alle Untersuchungen wurden bei Spontanatmung in Analgosedierung vorgenommen. 
Zunächst wurden die Arteria und Vena femoralis, zumeist rechts,  perkutan punktiert. 
Anschließend wurden per Seldinger Technik ein endständig offener Berman-Katheter in 
das venöse System und ein high-flow-pigtail-Katheter in das arterielle System 
eingebracht. Über das venöse System wurden die obere und untere Hohlvene, der rechte 
Vorhof bzw. der atriale Tunnel und von hier aus die rechte und linke Pulmonalarterie 
sondiert. Die Aorta sowie der Systemventrikel wurden retrograd sondiert. Überall an 
diesen Stellen einschließlich der Pulmonalis-wedge Position zur Bestimmung des 
Pulmonalkapillardrucks wurden die  Sättigungen und Drücke gemessen und registriert. 
Von den beiden Pulmonalarterien wurden Rückzugskurven in den atrialen Tunnel bzw. 
in den rechten Vorhof aufgezeichnet, um auf diese Weise vorhandene Druckgradienten 
und Stenosen an den Anastomosen bzw. im atrialen Tunnel feststellen zu können. Eine 
Rückzugskurve wurde ebenfalls vom Ventrikel in die Aorta vorgenommen. 
Nach dem Fick`schen Prinzip lassen sich der systemische und pulmonale Durchfluß 
(Q S  und Q P ) in l/min berechnen. Aus diesen Werten konnte gegebenenfalls ein Rechts-
Links-Shunt in l/min oder auch in Prozent errechnet werden. Darüber hinaus wurden die 
systemischen und pulmonalen Widerstände (R S  und R P ) berechnet. 
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Im Anschluß an die hämodynamische Abklärung wurden im Rahmen der 
Herzkatheteruntersuchung biplane Cine-Angiographien im Systemventrikel, im atrialen 
Tunnel bzw. im rechten Vorhof und in der Vena cava superior vorgenommen, um 
eventuelle Stenosen, Shunts oder Klappeninsuffizienzen zu erkennen. In den 
Angiographiebildern wurden später die Durchmesser (Anhang 9.2) der rechten und 
linken Pulmonalarterie jeweils vor Abgang der Oberlappenarterie bzw. im Bereich des 
minimalen Durchmessers bei vorhandener Stenose bestimmt, die zur pulmonalen 
Flußbestimmung mittels intravaskulärem Doppler (IVADO) in die Formel (siehe 4.4.1) 
eingingen. Der Messung ging eine Kalibrierung voraus, bei der zur jeweiligen 
Bildverstärkereinstellung eine Metallkugel mit einem Durchmesser von 3 cm in 
Herzniveau aufgenommen wurde. 
 
Abbildung 4-1: Bestimmung der Pulmonalarteriendurchmesser bei einem Patienten mit totaler 
kavopulmonaler Anastomose (TCPC); die beiden Striche markieren die Stelle, an der der 
Pulmonalarteriendurchmesser gemessen wird. 
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4.3 Echokardiographie 
4.3.1 Transthorakale Echokardiographie (TTE) 
Bei allen 45 Patienten wurde vor der Herzkatheteruntersuchung eine transthorakale 
Echokardiographie (TTE) durchgeführt. Entsprechend der Beschallbarkeit und Größe 
der Patienten wurden diese Untersuchungen mit 2,5 bis 5 MHz-Sonden durchgeführt. 
Die Erwachsenen Patienten wurden mit dem Sonos 2500 der Firma Hewlett-Packard 
echokardiographiert. Die Kinder wurden mit den Geräten HDI 3000 bzw. Ultramark 9 
der Firma ATL untersucht. Bei der Echokardiographieuntersuchung wurde vor allem 
nach Stenosen, Shunts und Thromben gesucht. Darüber hinaus wurden die Funktionen 
der Herzklappen und des Systemventrikels beurteilt.  
4.3.2 Transösophageale Echokardiographie (TEE) 
Von den 45 Patienten wurden 24 mit der transösophageale Echokardiographie (TEE) 
untersucht. Die Kinder wurden im Anschluß an die Herzkatheteruntersuchung während 
tiefer Analgosedierung echokardiographiert, während die Erwachsenen unabhängig von 
der Herzkatheteruntersuchung untersucht wurden. Die TEE-Untersuchung wurde mit 
dem Hewlett-Packard Sonos 2500 Gerät vorgenommen. Anfangs wurde bei den Kindern 
eine monoplane Sonde, später eine biplane Sonde benutzt. Bei den Erwachsenen kam 
eine omniplane Sonde zum Einsatz. Die Farbdoppler-Funktionen der Schallköpfe 
erlauben eine Untersuchung der Strömungsverhältnisse im Herzen und helfen 
vorhandene Shunts auf Vorhofebene zu erkennen. Mit der TEE-Untersuchung wurde 
ebenfalls nach Stenosen sowie Thromben im Tunnel bzw. Pulmonalarterienstumpf 
gesucht. Darüber hinaus wurden die Klappen- und Ventrikelfunktionen beurteilt.  
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4.4 Intravaskulärer Doppler (IVADO) 
Die intravaskuläre Doppleruntersuchung (IVADO) wurde ebenfalls im Rahmen der 
Herzkatheteruntersuchung durchgeführt. Über den endständig offenen Bermann-
Ballonkatheter wurde der Doppler-Führungsdraht „FloWire“ (0.0018`` Wire, Cardio-
metrics), an dessen Spitze der Doppler-Transducer lokalisiert war, eingebracht und  
möglichst zentral im zu messenden Gefäß positioniert. Dieser Dopplerdraht arbeitete 
mit einer Frequenz von 12 MHz und besaß eine laterale Eindringtiefe von 5,2 mm.  
Es wurden Flußkurven in beiden Hohlvenen, im rechten Vorhof bzw. im Tunnel (bei 
TCPC) und in beiden Pulmonalarterien vor Abgang der Oberlappenarterie 
aufgezeichnet. Vor jeder Messung wurde die Position des Dopplerdrahtes radiologisch 
kontrolliert.  
Die gemessenen Flußkurven und das zugehörige EKG wurden mit dem Gerät „FloMap“ 
von Cardiometrics auf eine VHS-Kassette aufgezeichnet und später mit dem 
Sonographiegerät „Sonos 2500“ von Hewlett Packard auf die folgende Weise 
ausgewertet:  
An jedem Messort wurden 10 aufeinanderfolgende Herzzyklen ausgemessen, um auf 
diese Weise die Atemabhängigkeit zu erkennen und in der Messung zu berücksichtigen. 
Außerdem sollte die Abhängigkeit von der Operationsmethode und dem bestehenden 
Herzrhythmus analysiert werden. 
Die negativen Werte in diesen Diagrammen bedeutete eine Umkehr der Flußrichtung. 
Dabei floß das Blut nicht mehr von der Dopplersonde weg, sondern auf sie zu. Dieses 
bedeutet also einen Rückfluß im Gefäß. Bei den Messungen in der Vena cava superior 
wurden die gemessenen Flüsse von Beginn an invertiert, weil hier umgekehrte 
Verhältnisse existierten (Flow-wire vom rechten Vorhof aus retrograd in die Vena cava 
superior vorgeschoben).  
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Das Flow Map Gerät besaß eine automatische Konturerkennung, die aber negative 
Flüsse nicht erkannte und hier keinen Abzug vornahm, sondern diesen als positiven 
Fluß berechnete. Diese falsche automatische Flußkurvenkonturierung ist in den 
nachfolgenden Abbildungen (4-1 bis 4-4) sichtbar und mit X gekennzeichnet. Aus 
diesem Grund wurden alle gemessenen Flußkurven mit dem Cursor manuell umfahren 
und mit dieser Konturierung berechnet. 
 
1. Schritt: Der Abstand der R-Zacken wurde gemessen, um auf diese Weise die mittlere 
 Herzfrequenz berechnen zu können. Dazu wurden die 10 gemessenen Zeiten     
 (hier 0,896 sec) gemittelt, und mit diesem Wert wird die Herzfrequenz pro 
 Minute errechnet. 
 
Abbildung 4-2: Bestimmung des R-R-Abstandes zur Berechnung der HF bei einer Patientin  in der 
rechten Arteria pulmonalis nach TCPC Kreislauftrennung 
 
 
 
X X
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2. Schritt: Die gesamte Flußkurve eines Herzschlages wurde mit dem Cursor umfahren.  
 In jeder Messung wurden das  Geschwindigkeitsmaximum (hier: Max V 65,5 
 cm/s), die mittlere Geschwindigkeit (hier: Mean V 20,3 cm/s) und das 
 Velocity Time Integral (hier: VTI 17,1 cm) ausgemessen. 
 
Abbildung 4-3: Messung über die gesamte Herzaktion bei einer Patientin in der linken Arteria 
pulmonalis nach Fontan Operation (atriopulmonale Anastomose) 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
X X
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3. Schritt: Im letzten Schritt wurden schließlich die niedrigsten Geschwindigkeiten (hier: 
 VEL -21,3 cm/s) gemessen und zusätzlich notiert, ob diese Werte in die 
 Systole oder Diastole fielen. 
 
Abbildung 4-4: Messung der minimalen Geschwindigkeit bei einer Patientin in der rechten Arteria 
pulmonalis nach TCPC Kreislauftrennung 
 
4.4.1 Lungenflußmessung 
Mit den Werten des gemessenen Velocity Time Integrales (VTI) in den beiden 
Lungenarterien, dem jeweiligen Arteriendurchmesser (D) und der Herzfrequenz  (HF) 
ließen sich durch die unten beschriebene Formel der gesamte Blutfluß durch die Lungen 
bestimmen. Darüber hinaus war die prozentuale Verteilung des bestimmten Flusses auf 
die linke und rechte Pulmonalarterie zu errechnen. 
Formel:   
               Fluß = VTI × 
D
2
2




  × π × HF  
X X
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4.5 Statistik 
Zur statistischen Analyse wurde bei den durchgeführten Berechnungen ein Student-t-
Test für unverbundene Stichproben durchgeführt. Ergebnisse mit einem p-Werte < 0,05 
wurden als signifikant angesehen. 
Zum Vergleich der beiden durchgeführten Messungen des pulmonalen Flusses (Qp) 
mittels Herzkatheters und intravaskulären Ultraschall wurde die Bland-Altman-Analyse   
[Bland et. Altman 1986] benutzt. Mit dieser Analyse ist es möglich, eine Aussage über 
eine vorhandene Übereinstimmung von zwei verschiedenen Meßmethoden zu 
untersuchen. 
 
 
5 Ergebnisse 
5.1 Anamnese und Klinik 
5.1.1 Einteilung nach NYHA und Ability-Index 
Im Rahmen der Anamnese wurden die Patienten auf bestehende Herzinsuffizienz 
untersucht und in die  NYHA- bzw. Ability-Klassifikation eingestuft. Im 
Gesamtkollektiv waren 31 Patienten (69 %) mit NYHA bzw. Ability I klassifiziert. 11 
gehörten der Klasse II (24 %) und 3 der Klasse III (7 %) an.  
Der mittlere Index in der Gruppe A (Fontan) betrug 1,38 ± 0,65 und in der Gruppe B 
(TCPC) 1,39 ± 0,48. Es bestanden keine signifikanten Unterschiede (p = 0,48) zwischen 
den beiden durchgeführten Operationsmethoden bezüglich einer postoperativen 
Herzinsuffizienz.  
Die folgenden mittleren Indices wurden gemessen: 
 
 n Mittlere Indices     Signifikanz (p) 
Gesamt             45 1,38 ± 0,61     
Fontan 13 1,38 ± 0,65   
TCPC 32 1,39 ± 0,61 0,48 
TCPC ohne R-L-Shunt 15 1,20 ± 0,41 
TCPC mit R-L-Shunt  16 1,56 ± 0,73 0,049 
OP-Alter > 4 Jahre 31 1,35 ± 0,66 
OP-Alter < 4 Jahre    14 1,43 ± 0,51 0,34 
OP-Alter > 16 Jahre 05 1,60 ± 0,89 
OP-Alter < 16 Jahre 40 1,35 ± 0,58 0,29 
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Ein signifikanter Unterschied (p = 0,049) fand sich zwischen den Patienten mit totaler 
kavopulmonaler Anastomose hinsichtlich eines bestehenden Rechts-Links-Shunts. Die 
Patienten mit bestehendem Rechts-Links-Shunt hatten einen niedrigeren mittleren Index 
von 1,56 ± 0,73 im Vergleich zu den Patienten ohne Shunt mit 1,20 ± 0,41. 
  
Das folgende Diagramm (5-1) veranschaulicht die Verteilung der NYHA- bzw. Ability-
Klassifikationen in den beiden Gruppen sowie im Gesamtjollektiv: 
 
Diagramm 5-1:  NYHA- bzw. Ability Klassifiation des Patientenkollektivs 
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Das nachstehende Diagramm (5-2) veranschaulicht die Häufigkeiten der verschiedenen 
Klassifikationen in den eingeteilten Altersgruppierungen: 
Diagramm 5-2: NYHA- bzw. Ability-Klassifikation der verschiedenen Altersgruppen 
 
In den verschiedenen Altersgruppen traten ebenfalls keine signifikanten Unterschiede 
bezüglich der Häufigkeitsverteilung einer Herzinsuffizienz auf. 
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5.1.2 Herzrhythmus 
Die Patienten hatten zum Zeitpunkt der Katheteruntersuchung überwiegend einen 
normalen Sinusrhythmus im Standard-EKG.  
Als Besonderheiten traten in unserem Kollektiv in der Gruppe B (TCPC) ein Wolff-
Parkinson-White-Syndrom, ein AV-Block I° und ein AV-Block II° sowie ein 
Knotenrhythmus auf.  
Jeweils ein Patient aus Gruppe A und B war zum Zeitpunkt der Herzkatheter-
untersuchung auf einen permanenten DDD-Herzschrittmacher angewiesen. 
5.1.3 Medikation 
Insgesamt hatten 16 Patienten (36 %) des Kollektivs keinerlei Medikation. Betrachtet 
man die beiden Gruppen A und B, so waren bei den Fontan Patienten 6 (46 %) und bei 
den TCPC Patienten 10 (31 %) ohne Medikation. 
Zum Zeitpunkt der Nachuntersuchung hatte kein Patient eine antiarrhythmische 
Medikation.     
5.1.3.1 Kardiaka 
Insgesamt wurden 7 Patienten (16 %) mit Herzglykosiden behandelt. 3 Patienten waren 
mit der Medikation gut therapiert, d.h., bei ihnen lag keine Herzinsuffizienz vor                
(NYHA I). 2 Patienten waren leicht (NYHA II) und 2 Patienten waren auch mit der 
Herzglykosidtherapie erheblich in ihrer Belastbarkeit eingeschränkt (NYHA III). 3 der 
Patienten (23 %) der Gruppe A und 4 Patienten (13 %) der Gruppe B nahmen Herz-
glykoside ein.  
8 Patienten (18 %) waren mit dem Nachlast-Senker Captopril (ACE-Hemmer) 
behandelt. Dieses waren 3 Patienten (23 %) der Gruppe A und 5 (16 %) der Gruppe B. 
Bei den Patienten ohne Herzinsuffizienz (NYHA I) erhielten nur drei den ACE-Hemmer 
(10 %), in der Gruppe der Patienten mit leichter Herzinsuffizienz (NYHA II) waren 
dieses ebenfalls 3 Patienten (27 %) und in der NYHA III-Gruppe waren es 2 Patienten 
(67 %). 
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5.1.3.2 Diuretika 
8 Patienten (18 %) waren mit einer Diuretikatherapie eingestellt, 3 hiervon hatten eine 
Eiweißverlustenteropathie. 2 Patienten erhielten eine Monotherapie mit einem 
Aldosteron-Antagonisten (Aldactone), die anderen 6 Patienten wurden zusätzlich mit 
einem Schleifendiuretikum (Lasix) therapiert. 15 % der Patienten aus Gruppe A und   19 
% der Patienten aus Gruppe B waren auf die Diuretikatherapie angewiesen. 
5.1.3.3 Antikoagulantien 
Seit Anfang 1996 wurden alle Patienten mit totaler kavopulmonaler Anastomose 
postoperativ routinemäßig mit Marcumar (INR 2,2 bis 2,7) antikoaguliert. Eine 
Ausnahme stellte eine Patientin dar, die im Juli 1996 bei komplexer Form einer 
kongenital korrigierten Transposition der großen Gefäße an einem anderen Zentrum eine 
totale kavopulmonale Anastomose erhielt und anschließend mit Acetylsalicylsäure           
(ASS) behandelt wurde. 12 Patienten waren von dieser Standardtherapie betroffen. 3 
weitere TCPC Patienten, die vor 1996 operiert wurden, erhielten direkt postoperativ 
Marcumar. Eine sekundäre Marcumarisierung wurde bei 4 weiteren Patienten der 
Gruppe B durchgeführt, so daß insgesamt 19 TCPC Patienten (59 %) Marcumar zur 
thrombembolischen Therapie erhielten. Neben dem oben beschriebenen Patienten 
erhielt ein weiterer Patient der Gruppe B ASS.    
Kein Patient der Gruppe A wurde primär mit Marcumar behandelt. Allerdings erhielten 
2 Fontan Patienten ASS zur thrombembolischen Prophylaxe. Eine sekundäre 
Marcumarisierung wurde bei zwei Fontan Patienten nach der Herzkatheterisierung 
vorgenommen.       
5.1.4 Sonstiges 
Eine Eiweißverlust-Enteropathie lag bei 3 Patienten (7 %) in unserem Kollektiv vor. 
Einer gehörte der Gruppe A (8 %) und 2 der Gruppe B (6 %) an. Die Therapie erfolgte 
bei diesen Patienten konservativ durch Diuretika. Alle diese Patienten hatten in der 
Druckmessung während der Herzkatheterisierung einen erhöhten venösen und 
pulmonalarteriellen Druck verglichen mit dem Gesamtkollektiv. Letzterer betrug im 
Mittel 15,7 ± 1,5 mmHg. Diese drei Patienten wurden NYHA II klassifiziert.   
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5.2  Hämodynamik 
5.2.1 Herzkatheter 
5.2.1.1 Pulmonalarterien-Druck 
Der mittlere Pulmonalarterien-Druck (PAP) betrug im Gesamtkollektiv im Mittel 10,8 ± 
2,6 mmHg. Der höchste Wert (17 mmHg) wurde bei einer Patientin mit zusätzlichem 
arteriellen Hypertonus bei bilateralem Phäochromozytom und der niedrigste Druck bei 
einem TCPC Patienten mit 6,0 mmHg gemessen. 
In der nachfolgenden Tabelle sind die Pulmonalarterien-Mitteldrücke der verschiedenen 
Gruppen im Detail aufgelistet: 
 
                                      n PAP  mmHg        Signifikanz ( p ) 
Gesamt  44     10,8 ± 2,6    
Fontan  13 11,2 ± 2,3  
TCPC  31 10,7 ± 2,7 0,33 
OP-Alter > 16 Jahre 05 11,8 ± 3,4 
OP-Alter < 16 Jahre 39 10,7 ± 2,5 0,24 
OP-Alter > 4 Jahre  30 10,9 ± 2,6 
OP-Alter < 4 Jahre  14    10,6 ± 2,5 0,42 
NYHA I  30 10,0 ± 2,0 
NYHA II-III  14 12,5 ± 2,9 0,003 
NYHA I-II 41 10,6 ± 2,5 
NYHA III 03 12,7 ± 2,1 0.11  
 
Die Tabelle zeigt, daß es keine signifikanten Unterschiede zwischen den beiden 
Operationsmethoden gab. Es bestand keine Signifikanz zwischen den Gruppen der 
verschiedenen Operationsalter. 
 
 
5  Ergebnisse  42 
Betrachtet man die Pulmonalarterienmitteldrücke der 14 Patienten, die eine leichte bis 
schwere Herzinsuffizienz (NYHA II bis III) hatten, stellten sich erhöhte Drücke von  
12,5 ± 2,9 mmHg im Vergleich zur NYHA I-Gruppe von 10,0 ± 2,0 mmHg dar. Dieser 
Unterschied war signifikant (p = 0,003). Allerdings bestand kein signifikanter Unter-
schied bei einer Gruppeneinteilung zwischen der Gruppe NYHA I / II und NYHA III    
(p = 0,11). Dies war bei der geringen Anzahl von Patienten (n = 3) mit einer  
bestehenden NYHA III Klassifikation nicht überraschend. Aus diesem Grund wurde in 
der weiteren Auswertung der Herzkatheteruntersuchung auf diese Einteilung verzichtet.  
5.2.1.2 Widerstandsmessungen 
Der pulmonalarterielle Widerstand (Rp art) ist ein rechnerischer Wert, der den 
Lungenarteriolenwiderstand angibt. Dieser Wert konnte bei insgesamt 28 Patienten         
(62 %) bestimmt werden. Die Einteilung nach dem OP-Alter, größer bzw. kleiner als 16 
Jahre wurde bei den Widerstandsmessungen nicht berücksichtigt, weil bei nur einem     
Patienten  > 16 Jahre der Rp art-Wert bestimmt wurde.  
Der mittlere Rp art ergab im Kollektiv 2,06 ± 1,0 U (m²) mit einer Spannweite von 1,07 
bis 4,23 U (m²).  
Der Normalwert für den pulmonalarteriellen Widerstand wird in der Literatur mit < 2 
angegeben.  
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In der folgenden Tabelle sind die Widerstände im Detail aufgelistet: 
 
 n Rpart (U m²)      Signifikanz (p) 
Gesamt  28     2,06 ± 1,0    
Fontan  06 2,44 ± 1,26  
TCPC  22 1,96 ± 0,93 0,21 
OP-Alter > 4 Jahre  18 2,25 ± 1,14 
OP-Alter < 4 Jahre  10    1,74 ± 0,62 0,07 
NYHA I  20 2,17 ± 1,11 
NYHA II-III  08 1,79 ± 0,65 0,14 
Intervall OP bis HK  
< 2 Jahre 19 1,93 ± 0,92 
> 2 Jahre 09 2,34 ± 1,18 0,19 
 
Aus den Zahlen ist erkennbar, daß es keine signifikanten Unterschiede zwischen den 
einzelnen Gruppen gab. Die Fontan Patienten hatten allerdings einen höheren mittleren 
pulmonalarteriellen Widerstand verglichen mit den TCPC Patienten.  
Die Patienten, die mit weniger als 4 Jahren operiert wurden, zeigten einen niedrigeren 
Widerstand gegenüber den älteren Patienten.  
Bei der Untersuchung des pulmonalarteriellen Widerstandes bezüglich des Intervalls der 
Operation bis zum Zeitpunkt der Nachuntersuchung konnte ebenfalls kein signifikanter 
Unterschied gezeigt werden. 
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Ein wichtiger Meßwert ist darüber hinaus der Quotient aus pulmonalem Widerstand        
(Rp art) und systemischem Widerstand (Rs). Dieser Wert ist normalerweise < 0,2 , das 
heißt, der systemische Widerstand beträgt in der Regel mindestens ein fünffaches des 
pulmonalen Widerstands. Im Gesamtkollektiv betrug der Quotient 0,10 ± 0,04. Der 
größte Wert wurde mit 0,23 und der kleinste mit 0,04 gemessen.  
  
 n Rpart / Rs        Signifikanz (p) 
Gesamt 27  0,10 ± 0,04    
Fontan  06 0,08 ± 0,03  
TCPC  21 0,10 ± 0,04 0,07 
OP-Alter > 4 Jahre  18 0,09 ± 0,03 
OP-Alter < 4 Jahre  09    0,11 ± 0,05 0,12 
NYHA I  20 0,09 ± 0,03 
NYHA II-III  07 0,11 ± 0,06 0,28 
 
Es bestanden keine signifikanten Unterschiede zwischen den verschiedenen Gruppen. 
 
5.2.1.3 Fluß- und Shuntberechnungen 
Der systemische (Qs) und pulmonale  (Qp) Fluß aus dem Herzen wurden gemessen und 
als relativer Fluß in l/min/m², bezogen auf die Körperoberfläche, berechnet. Nach Yang 
et al. [1988] sollte der relative Output 3,5 ± 0,7 l/min/m² betragen.  
Die Quotienten aus Qp und Qs wurden benutzt, um einen möglichen Shunt zu 
berechnen. 
In unserem Kollektiv betrug der systemische Fluß (Qs) im Mittel 2,99 ± 0,92 l/min/m². 
Der größte Wert wurde mit 5,60 l/min/m² und der kleinste mit 1,70 l/min/m² gemessen.  
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Die Werte der einzelnen Untergruppen sind in der folgenden Tabelle aufgelistet: 
 
 n Qs l/min/m²         Signifikanz (p) 
Gesamt  43     2,99 ± 0,92    
Fontan  12 2,51 ± 0,87  
TCPC ohne R-L-Shunt 15 3,01 ± 0,87 0,07 vs. Fontan 
TCPC mit R-L-Shunt 16 3,34 ± 0,90 0,01 vs. Fontan 
TCPC gesamt 31 3,18 ± 0,88 0,017 vs. Fontan 
OP-Alter > 16 Jahre 05 3,18 ± 1,57 
OP-Alter < 16 Jahre 38 2,97 ± 0,83 0,39 
OP-Alter > 4 Jahre  29 2,94 ± 0,97 
OP-Alter < 4 Jahre  14    3,11 ± 0,83 0,28 
NYHA I  29 2,91 ± 0,89 
NYHA II-III  14 3,16 ± 0,99 0,22 
 
Aus der Tabelle ist zu ersehen, daß das Herzzeitvolumen des Systemkreislaufs bei den 
TCPC Patienten signifikant (p = 0,017) höher als bei den Fontan Patienten war. Bei 
Patienten, die einen Rechts-Links-Shunt hatten, war der systemische Output (Qs) höher 
als bei Patienten ohne Shunt. 16 Patienten der Gruppe B (TCPC) besaßen einen Shunt. 
Nur diese Gruppe hatte einen signifikant (p = 0,01) höheren Output im Vergleich zu den 
Patienten der Gruppe A (Fontan). Die Guppe B ohne Shunt hatte keinen signifikant 
höheren systemischen Fluß (p = 0,07) im Vergleich zur Gruppe A.     
Bezüglich des Operationsalters und des Grades der Herzinsuffizienz ergaben sich keine 
signifikanten Unterschiede. 
Bei den 16 Patienten der Gruppe B mit Rechts-Links-Shunt ergab sich im Mittel ein 
Quotient aus pulmonalem (Qp) und systemischen (Qs) Fluß von 0,80 ± 0,16. Das 
bedeutete ein durchschnittliches Shuntvolumen von 20 %.  
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5.2.1.4 Sättigungen 
Die arteriellen Sauerstoffsättigungen wurden im Rahmen der retrograden 
Katheterisierungen in der Aorta ascendens unter Raumluft gemessen. Der Mittelwert 
betrug im Kollektiv 92,9 ±  5,0 % . Die niedrigste Sättigung wurde bei einem TCPC 
Patienten mit 78,0 % gemessen.  
Die Sättigungen der verschiedenen Gruppen sind in nachfolgender Tabelle dargestellt: 
 
 n Sättigungen %      Signifikanz (p) 
Gesamt  45     92,9 ± 5,0    
Fontan  13 95,5 ± 4,9 
TCPC ohne R-L-Shunt 15 93,9 ± 2,5 0,15  vs. Fontan  
TCPC mit R-L-Shunt 16 89,9 ± 5,6 0,004 vs. Fontan 
TCPC  gesamt 32 91,9 ± 4,7 0,018 vs. Fontan 
TCPC mit R-L-Shunt 16 89,9 ± 5,6 
TCPC ohne R-L-Shunt 15 93,9 ± 2,5 0,018 
OP-Alter > 16 Jahre 05 94,3 ± 3,0 
OP-Alter < 16 Jahre 40 92,8 ± 5,2 0,19 
OP-Alter > 4 Jahre  31 93,1 ± 4,9 
OP-Alter < 4 Jahre  14    92,7 ± 5,3 0,41 
NYHA I  31 94,1 ± 3,6 
NYHA II-III  14 90,5 ± 6,7 0,037 
 
 
In der Fontan Gruppe waren die Sättigungen mit 95,5 ± 5,0 % signifikant (p = 0,018) 
höher als bei den TCPC-Patienten mit 91,9 ± 4,8 %. Dieses war durch den häufig 
bestehenden Rechts-Links-Shunt bei den Patienten der Gruppe B bedingt. Folglich 
bestand ein signifikanter Unterschied zwischen TCPC Patienten mit bzw. ohne R-L-
Shunt (p = 0,018). Im Vergleich zwischen den TCPC Patienten ohne R-L-Shunt mit den 
Fontan Patienten bestand allerdings kein signifikanter Unterschied (p = 0,15), während 
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ein signifikanter Unterschied (p = 0,04) zwischen TCPC Patienten mit R-L-Shunt und 
Fontan Patienten vorlag.  
Die mittleren Sättigungen waren bei NYHA I Patienten mit 94,1 ± 3,6 % ebenfalls 
signifikant (p = 0,037) höher als bei den Patienten mit mittlerer und schwerer 
Herzinsuffizienz.  
Die beiden Altersunterteilungen wiesen keine signifikanten Unterscheidungen auf. 
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5.3 Angiographie 
5.3.1 Typische Angiographie-Bilder 
Die folgenden beiden Abbildungen (5-1 und 5-2) zeigen die typischen angiographischen 
Befunde der beiden Operationsmethoden Fontan und totale kavopulmonale 
Anastomose: 
 
Abbildung 5-1: Angiographie im RA bei einer Fontan Situation (p.a. und lateraler Strahlengang); RA = 
rechter Vorhof und PA = Pulmonalarterie; extreme Vergrößerung des RA, breite 
Anastomose zu den PA`s, Pfeil = retrograde Kontrastrierung des erweiterten Sinus 
coronarius 
 
In der Abbildung 5-1 kommt der dilatierte rechte Vorhof (RA) der Fontan Anatomie 
mittels eines über die Vena cava inferior vorgeschobenen Katheters und 
Kontrastmittelinjektion zur Darstellung. Das Blut wird vom rechten Vorhof weiter über 
den Pulmonalishauptstamm in die rechte und linke Pulmonalarterie gepumpt.    
 
 
RA
PA
RA
PA
p.a. lateral
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Abbildung 5-2: Angiographie im Tunnel  einer totalen kavopulmonalen Anastomose (p.a. und lateraler 
Strahlengang); T = Tunnel 
 
In der Abbildung 5-2 stellen sich bei der Kontrastmittelapplikation über den Herz-
katheter, der ebenfalls über die Vena cava inferior vorgeschoben wurde, der Tunnel der 
totalen kavopulmonalen Anastomose dar. Das Blut fließ durch diesen Tunnel hindurch 
in die beiden Pulmonalarterien. Der Sinus coronarius ist bei diesem Patienten linksseitig 
belassen. 
 
Die folgende Abbildung 5-3 zeigt die Anatomie der ventrikulo-arteriellen Verbindung 
eines Patienten, bei dem eine Damus-Kay-Stansel Anastomose angelegt wurde. Hierbei 
wurde der Pulmonalarterienstamm mit einer End-zu-Seit-Anastomose als zweite 
systemische Ausflußbahn aus dem Systemventrikel benutzt. Das venöse Blut gelangte 
über eine totale kavopulmonale Anastomose zur Arteria pulmonalis.  
 
 
T T
p.a. lateral
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Abbildung 5-3: DKS-Anastomose bei einem Patienten mit totaler kavopulmonaler Anastomose. Ao asc. = 
Aorta ascendens, Ao dec = Aorta descendens, PA = ehemaliger Pulmonalarterienstamm, 
SV = Systemventrikel; Pfeil = rudimentärer subaortaler Ventrikel mit stenotischer 
Verbindung zum Hauptventrikel 
 
In der während der Herzkatheteruntersuchung durchgeführten Angiographie wurde die 
Ventrikelfunktion beurteilt. Darüber hinaus konnten vorhandene Stenosen, Shunts, 
Fisteln, Kollateralen und potentielle systemische Embolie-Quellen, wie der belassene 
Pulmonalarterienstumpf und ein rudimentärer ehemals subpulmonaler Ventrikel, 
beurteilt werden. 
5.3.1.1 Ventrikelfunktion 
Eine normale systolische Funktion des Systemventrikels lag bei 43 Patienten (96 %) 
vor. Zwei Patienten hatten eine hochgradig eingeschränkte Systemventrikelfunktion. 
Beide waren der Gruppe mit einem NYHA- bzw. Ability-Index von 3 zugeordnet. Je ein 
Patient gehörte der Fontan und der TCPC Gruppe an.  
 
 
Ao
asc.
PA
Ao
dec
SV
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5.3.1.2 Stenosen 
Während der angiographischen Untersuchung konnten verschiedene Formen von 
Stenosen erkannt werden: 
 
• Pulmonalarterie/ Anastomose              4 
• Tunnelstenose bei TCPC  2 ( 1 Pat. bereits z. Zeitpunkt des HK  
     operativ korrigiert ) 
• Sinus coronarius   1 
• Foramen bulboventrikulare / VSD 4 
 
 
Bei 4 Patienten (9 %) wurden geringfügige Pulmonalarterienstenosen festgestellt. 
Einmal ist die rechte bei einem TCPC operierten und dreimal die linke Arteria 
pulmonalis (2 Fontan und ein TCPC Patient) eingeengt. Bei keiner dieser Stenosen war 
aber eine Intervention notwendig. 
In der Gruppe B (TCPC) gab es einen Patienten, bei dem 3,1 Jahre postoperativ eine 
Stenose im intraatrialen Tunnel gesehen wurde (Abbildung 5-4). Diese Tunnelstenose 
bedurfte keiner chirurgischen Korrektur.  
Bei einem weiteren Patienten der Gruppe B war eine Reoperation zur Korrektur einer 
bestehenden Tunnelstenose bereits im ersten Monat nach kreislauftrennender Operation 
notwendig. In beiden Fällen war dieser Tunnel mit autologem Material geschaffen 
worden. 
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Abbildung 5-4: Zustand nach totaler kavopulmonaler Anastomose mit autologem Material: LA* = 
pulmonalvenöser Vorhof, T = lateraler Tunnel. Oberes Bild: Stenosierung im atrialen 
Tunnel (Pfeil). Unteres Bild: Turbulenter Fluß im Farbdoppler  
 
 
 
 
 
 
TT
LA*
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5  Ergebnisse  53 
Ein Patient der Gruppe B (Abbildung 5-5) hatte eine Stenose im Bereich der Mündung 
des Sinus coronarius in den rechten Vorhof, der Koronarvenenabfluß erfolgte 
stenosefrei über eine abnorme Vene zum funktionell linken Vorhof. 
Abbildung 5-5: Patientin 2,1 Jahre nach totaler kavopulmonaler Anastomose: Der Katheter ist vom 
rechten Vorhof bzw. Tunnel in den Sinus coronarius vorgeschoben. Retrograde 
Kontrastrierung der Koronarvenen, hochgradige Ostiumstenose des Sinus coronarius     
(= schwarzer Pfeil) und Kontrastmittelabstrom über eine abnorme Vene zum funktionell 
linken Vorhof (= weiße Pfeile) 
  
 
3 Patienten wiesen relative Engstellen des Foramen bulboventrikulare (Abbildung 5-6) 
bzw. ein Patient einen zu kleinen Ventrikelseptumdefekt auf. Zwei dieser funktionellen 
Engstellen sind bereits operativ korrigiert worden, eine weitere Korrektur ist geplant 
und eine Engstelle bedurfte keiner Intervention. 3 Patienten gehörten der Gruppe B und 
ein Patient der Gruppe A an. 
 
 
 
 
      p.a. lateral
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Abbildung 5-6: Relative Engstelle eines Foramen bulboventrikulare; AO = Aorta ascendens, LV = linker 
Ventrikel, rV = rudimentärer subaortaler Ventrikel, Pfeile = enges Foramen 
bulboventrikulare 
 
5.3.1.3 Shunts, Kollateralen, Fisteln   
Bei der angiographischen Untersuchung wurden verschiedene Arten von Shunts, 
Kollateralen und Fisteln gesehen: 
! Fenestrierung  5 
• Tunnel-linker Vorhof  13 
• Venös-linksatriale Verbindung    6 
 V.anonyma 4  
 V.azygos                          1 
 Sinus coronarius              1 
• Reaperte linke SVC  1 
• Abnorme veno-venöse Verbindungen   4 
 V.anonyma-Perikardvene 3 
 IVC-Zwerchfellvene 1 
• Aortopulmonale Kollateralen  7 
• Fistel RCA- rudimentärer RV  1 
AO
rV
LV
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Bei 5 Patienten mit totaler kavopulmonaler Anastomose wurde intraoperativ eine 
Fenestrierung des Tunnels vorgenommen. Diese Fenestrierungen konnten sämtlich in 
der Angiographie noch nachgewiesen werden. Das Nachuntersuchungsintervall dieser 
Patienten nach kreislauftrennender Operation betrug 1,28 Jahre ± 0,49 (0,7 – 2,0 Jahre). 
 
Abbildung 5-7: Gefensterte totale kavopulmonale Anastomose in lateraler Projektion; T = Tunnel, Pfeile 
= Kontrastmittelübertritt in den funktionell linken Ventrikel 
 
Bei 13 von 27 TCPC Patienten (48 %) ohne Fensterung stellten sich angiographisch  
Shunts zwischen dem geschaffenen Tunnel und dem funktionell linken Vorhof dar. 
Zusätzlich konnten 6 weitere Shunts zwischen verschiedenen Systemvenen und dem 
linken Vorhof über abnorme Gefäßverbindungen in der Angiographie erkannt werden     
(Abbildung 5-8). Viermal ließen sich die Vena anonyma,  einmal die Vena azygos sowie 
einmal der Sinus coronarius als Ausgangspunkt identifizieren. 
 
 
 
T
lateral
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Abbildung 5-8: Fisteln  zwischen der Vena anonyma und Lungenvenen, Pfeile = Verbindung zu den 
Lungenvenen 
 
Zusätzlich wurden einige abnorme Gefäßverbindungen in der Angiographie erkannt. 4 
Mal wurden abnorme veno-venöse Verbindungen identifiziert. Hierbei handelte es sich 
dreimal um eine Verbindung zwischen der Vena anonyma und einer Perikardvene,  
einmal wurde ein Blutfluß zwischen der Vena cava inferior und einer Zwerchfellvene 
gesehen. 
 
 
 
 
 
 
 
 
Frühphase Spätphase
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Bei einem Patienten der Gruppe B konnte bei der postoperativen Angiographie 1,9 Jahre 
nach der Kreislauftrennung eine reaperte linke Vena cava superior identifiziert werden, 
die sich präoperativ nicht nachweisen ließ. Bei diesem Patienten resultierte aus dieser 
hämodynamischen Situation ein R-L-Shunt, da sich der Sinus coronarius postoperativ 
ebenfalls auf der linken Seite befand.   
 
Abbildung 5-9: Reaperte linke Vena cava superior; schwarzer Pfeil = Vena anonyma, weiße Pfeile = 
reaperte linke Vena cava superior 
 
 
7 Patienten wiesen kleine, hämodynamisch unbedeutende aortopulmonale Kollateralen 
aus der Aorta descendens in der Angiographie auf. 
 
 
 
 
V. anonyma
p.a. lateral
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Bei einem Patienten mit Pulmonalatresie und intaktem Ventrikelseptum konnte eine 
Fistel zwischen der rechten Kranzarterie und dem rudimentären rechten Ventrikel 
erkannt werden (Abbildung 5-10). 
 
Abbildung 5-10: Fistel zwischen der rechten Kranzarterie und einem rudimentären rechten Ventrikel bei 
einem Patienten mit Pulmonalatresie und intaktem Ventrikelseptum nach Fontan-
Operation; linkes Bild = Angiographie im linken Ventrikel; der rechte Ventrikel wird 
gering kontrastiert;  rechtes Bild = selektive Koronarangiographie rechts mit KM-
Übertritt in RV via Fisteln; Ao = Aorta ascendens, LV = linker Ventrikel, RV = rechter 
Ventrikel, RCA = rechte Koronararterie  
 
5.3.1.4 Potentielle systemische Embolie-Quellen 
Bei der angiographischen Untersuchung wurde besonderer Wert auf die Darstellung 
potentieller systemischer Embolie-Quellen gelegt. Dieses waren neben einem R-L-Shunt 
auf Vorhofebene ein Pulmonalarterienstumpf, der über die nicht vollständig 
verschlossene Pulmonalklappe noch Anschluß an die Systemzirkulation hatte sowie ein 
rudimentärer ehemals subpulmonaler Ventrikel, der über einen kleinen Ventrikel-
septumdefekt mit dem Hauptventrikel in Verbindung stand.  
 
LV
RCA
Ao
RV
RV
RCA
lateral lateral
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Von den 45 untersuchten Patienten hatten 5 eine Pulmonalatresie und 3 eine DKS-
Anastomose, so daß 37 Patienten mit potentiell möglichem Fluß in einem 
Pulmonalarterienstumpf verbleiben. 15 Patienten  haben einen ehemals subpulmonalen 
rudimentären Ventrikel. Die nachstehende Grafik zeigt die angiographischen Ergebnisse 
auf: 
 
 
 
Aus dem Diagramm läßt sich ersehen, daß in 25 Fällen der Pulmonalarterienstumpf via 
Pulmonalklappe mit Kontrastmittel angefärbt wurde. In den verbleibenden 12 Fällen 
wurde der Stumpf entweder operativ komplett ausgeschaltet oder er war durch einen 
Thrombus verlegt. Zur Differenzierung konnte die transösophageale Echokardiographie 
weiteren Aufschluß liefern. 
Nur bei einem der 15 Patienten mit rudimentärem ehemals subpulmonalem Ventrikel 
konnte keine angiographische Kontrastierung beobachtet werden, folglich bestand in 14 
von 15 Fällen ein potentielles Risiko systemischer Embolien aus einem 
trabekularisierten kleinen Ventrikelanteil mit Pendelfluß über dem 
Ventrikelseptumdefekt. 
 
 
 
 
12
nicht kontrastiert
25
kontrastiert
37
PA-Stumpf angelegt
1
nicht kontrastiert
14
kontrastiert
15
rudimentärer subpulmonaler Ventrikel
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5.4 Echokardiographie 
5.4.1 Transthorakale Echokardiographie (TTE) 
44 Patienten wurden im Rahmen der Nachuntersuchung transthorakal 
echokardiographiert. Hierbei wurden die Ventrikel- und Klappenfunktionen beurteilt 
sowie nach Stenosen, Shunts  und Thromben gesucht. 
5.4.1.1 Ventrikel- und Klappenfunktionen 
35 Patienten (80 %) hatten in der transthorakalen Echokardiographie eine gute Funktion 
des Systemventrikels. Bei 6 Patienten (14 %) konnte die Ventrikelfunktion als 
befriedigend eingestuft werden. Eine schlechte Ventrikelfunktion mußte dagegen bei 2 
Patienten (5 %)  festgestellt werden.  
19 Patienten (43 %) wiesen in der Echokardiographie keine eingeschränkten Klappen-
funktionen auf. Eine leichte Mitralklappeninsuffizienz ergab sich bei 17 Patienten            
(39 %). Ein Patient besaß eine mittelschwere Mitraklappeninsuffizienz. Bei 5 Patienten 
(11 %) wurde eine leichte Trikuspidalklappeninsuffizienz diagnostiziert. Weitere 5 
Patienten (11 %) hatten eine leichte Aortenklappeninsuffizienz. Bei 4 Patienten bestand 
eine Kombination aus zwei Vitien: 3 hatten eine leichte Mitral- und Aorteninsuffizienz, 
ein Patient eine Trikuspidal- und Mitralklappeninsuffizienz. Kein Patient in unserem 
Kollektiv hatte eine Klappenstenose.  
5.4.1.2 Stenosen 
Insgesamt konnten transthorakal bei 4 Patienten relative Engstellen auf Höhe des 
Foramen bulboventrikulare erkannt werden. 
Mit der transthorakalen Echokardiographie konnten weder die vorhandene 
Tunnelstenose noch die geringfügigen Stenosen der Pulmonalarterien diagnostiziert 
werden.  
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5.4.1.3 Shunt 
Bei insgesamt 7 Patienten (16 %) ließ sich in der transthorakalen Echokardiographie ein 
Rechts-Links-Shunt im Bereich des atrialen Tunnels nachweisen. 
Es wurden keine Fisteln, Thromben oder venöse Gefäßanomalien festgestellt.  
5.4.2 Transösophageale Echokardiographie (TEE) 
Eine transösophageale Echokardiographie wurde bei 24 Patienten (53 %) durchgeführt.    
5.4.2.1 Ventrikel- und Klappenfunktion 
Die Beurteilung der Ventrikelfunktion im TEE zeigte in 2 Fällen eine Abweichung zum 
TTE. Bei einem Patienten wurde im TEE die Ventrikelfunktion als befriedigend 
beschrieben, während sie bei der TTE-Untersuchung als gut beschrieben wurde. Bei 
einem anderen Patienten wurde die Ventrikelfunktion im TEE als gut beschrieben, 
während im TTE eine befriedigende Ventrikelfunktion diagnostiziert wurde. In der 
transösophagealen Echokardiographie konnten zusätzlich 3 leichte Trikuspidalklappen-
Insuffizienzen sowie eine mittelgradige Aorteninsuffizienz (TTE leichtgradig) entdeckt 
werden.  
5.4.2.2 Stenosen 
Im Gegensatz zur TTE konnte mittels der transösophagealen Echokardiographie die 
vorhandene Tunnelstenose eines TCPC operierten Patienten erkannt und mit einem 
Durchmesser von 8 mm beschrieben werden. Bei einem Patienten konnte die relative 
Stenose des bestehenden Foramen bulboventrikulare ebenfalls diagnostiziert werden.  
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5.4.2.3 Shunts 
Bei 10 Patienten ließ sich in der transösophagealen Echokardiographie ein Rechts-
Links-Shunt auf Vorhofebene nachweisen. Von diesen wurden in der TTE nur 4 
identifiziert.  
5.4.2.4 Thromben 
In 2 Fällen wurden mittels der transösophagealen Echokardiographie Thromben im 
Pulmonalarterienstumpf entdeckt, die beide durch die transthorakale Echokardiographie 
nicht identifiziert werden konnten (Abbildung 5-11).  
Abbildung 5-11: T = Thrombus im Pulmonalarterienstumpf, LA = linker Vorhof, PV = Pulmonalklappe 
 
  
 
 
LA
PV
T
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Dabei zeigte sich eine erhaltene Öffnungsbewegung der ehemaligen Pulmonalklappe 
mit Nachweis eines Blutflusses im Stumpf mit Insuffizienz-Jet an der Klappe im 
Farbdoppler (Abbildung 5-12). 
 
Abbildung 5-12: Flußnachweis im Farb-Doppler in einem Pulmonalarterienstumpf mit erhaltener    
Klappenöffnungsbewegung und Insuffizienz-Jet (diastolisch)  
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5.5 Vergleich zwischen Angiographie und Echokardiographie 
Die folgenden Flußdiagramme zeigen auf, wie häufig die in der Angiographie 
nachgewiesenen Rechts-Links-Shunts (zwischen Tunnel und linkem Ventrikel) in den 
beiden Echokardiographieuntersuchungen gesehen wurden. 
 
 
 
Das linke Flußdiagramm zeigt den Vergleich mit der transthorakalen 
Echokardiographie. Von den 18 angiographisch nachgewiesenen Shunts wurden nur 8 
(44 %) mittels der TTE nachgewiesen.  
Das rechte Flußdiagramm zeigt die Patienten mit angiographisch nachgewiesenem R-L-
Shunt, bei denen auch eine transösophageale Echokardiographie durchgeführt wurde      
(n = 10). Mittels der TEE konnten alle 10 (100 %) der R-L-Shunts nachgewiesen 
werden.  
Die beiden Thromben im Pulmonalarterienstumpf konnten nur mittels der 
transösophagealen Echokardiographie nachgewiesen werden. 
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5.6 Intravaskulärer Doppler (IVADO) 
5.6.1 Flußkurvenbeschreibung 
Nur ein TCPC Patient befand sich zum Zeitpunkt der Untersuchung im 
Knotenrhythmus, während alle anderen Patienten einen normalen Sinusrhythmus 
aufwiesen. Die drei folgenden Abbildungen zeigen typische Flußprofile bei Fontan bzw. 
TCPC Patienten sowie der Patientin mit Knotenrhythmus.   
5.6.1.1 Flußprofile in den Hohlvenen 
 
Abbildung 5-13: Typische Flußprofile in den Hohlvenen 
 
Die Fontan Flußkurve weist einen Verlauf mit einem positiven und einem negativen 
Peak auf. Der retrograde Fluß während der frühen Systole resultiert aus der Kontraktion 
des rechten Vorhofs, die zeitlich etwas versetzt zu der Vorhoferregung erfolgt. 
Nachfolgend tritt ein Vorwärtsfluß während der passiven Füllungsphase des rechten 
Vorhofs auf, der sich auch während der Diastole fortsetzt. 
Die TCPC Flußkurve weist einen von der Herzaktion relativ unabhängigen Verlauf auf. 
Diese Flußkurve wird vor allem durch die Atmung beeinflußt. Es erfolgt eine 
Flußzunahme in Inspiration und eine Abnahme in Expiration. 
 
 Fontan TCPC Knoten-Rhythmus 
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Die Kurve bei Knotenrhythmus weist einen ausgeprägten retrograden Fluß während der 
Systole und einen Vorwärtsfluß in der übrigen Herzaktion auf. Der Rückfluß resultiert 
aus gleichzeitigen Kontraktionen von Vorhof und Kammer, so daß die Entleerung des 
linken Vorhofs in den Systemventrikel behindert wird. 
5.6.1.2 Flußprofile in den Pulmonalarterien 
 
Abbildung 5-14: Flußkurven in den Pulmonalarterien 
 
Die Fontan Flußkurve in den Pulmonalarterien wird ebenfalls von der 
Vorhofkontraktion beeinflußt. Die beiden Peaks treten allerdings mit umgekehrten 
Vorzeichen auf. Während der Kontraktion des rechten Vorhofs tritt zu Beginn der 
Systole ein Vorwärtsfluß auf, während die nachfolgende Erschlaffung einen Rückfluß in 
den rechten Vorhof verursacht. Während der Diastole besteht dann nach Klappenschluß  
ein kontinuierlicher Vorwärtsfluß in die Pulmonalarterien. 
Die TCPC Flußkurve zeigt auch in den Pulmonalarterien einen kontinuierlichen 
Verlauf, der keine eindeutige Beziehung zur Kontraktion des Herzens aufweist, sondern 
fast ausschließlich von der Atmung beeinflußt wird. 
Die Flußkurve in den Pulmonalarterien beim TCPC Patienten mit Knotenrhythmus zeigt 
einen Rückfluß in der späten Systole. Dieser kommt, wie für den Hohlvenenfluß oben 
beschrieben,  durch eine Beeinflussung des Flusses durch die 
Systemventrikelkontraktion zu stande.   
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5.6.1.3 Flußprofile im Anastomosenbereich 
 
Abbildung 5-15: Flußkurven im Anastomosenbereich 
 
Die Messungen im rechten Vorhof bei Fontan Patienten zeigten eine deutliche 
Abhängigkeit von der Kontraktion des Vorhofs. Sie ergaben nach unseren Erfahrungen 
aber wenig Sinn, weil hier durch die unterschiedliche Lage der Dopplersonde im 
dilatierten rechten Vorhof stark variierende Flußprofile dargestellt werden konnten und 
es sich zumeist um turbulente Flüsse niedriger Geschwindigkeit handelt. Aus diesem 
Grund finden die Messungen in dieser Arbeit keine weitere Beachtung.  
Die Flußkurven im Tunnel der Patienten mit totaler kavopulmonaler Anastomose 
zeigten zumeist einen kontinuierlichen Vorwärtsfluß unabhängig zur Herzaktion, aber 
mit Bezug zur Atmung. Auch hier lassen sich in Abhängigkeit zur Lage im Tunnel sehr 
unterschiedliche Flußprofile ableiten, so daß die Messungen ebenfalls keine weitere 
Beachtung finden sollen.  
Auch im Tunnel ließ sich bei dem Patienten mit Knotenrhythmus eine rückwärts 
gerichtete Flußkomponente nachweisen (s.o.). 
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5.6.2 Flußmessungen 
Insgesamt wurden intravaskuläre Flußmessungen bei 19 Patienten (38 %) durchgeführt. 
Diese setzten sich aus 7 Fontan und 12 TCPC Patienten zusammen. Bei den unten 
dargestellten Flußwerten handelt es sich um Mittelwerte aller Fontan bzw. TCPC 
Patienten von zehn aufeinander folgenden gemittelten Messungen.  
Aus technischen Gründen konnte nicht bei jedem Patienten jedes Gefäß sondiert 
werden. Die Anzahl der jeweils untersuchten Gefäße kann in jedem Diagramm in der 
rechts stehenden Legende abgelesen werden. Die statistische Auswertung ist in jedem 
Diagramm an der x-Achse ablesbar.   
 
5.6.2.1 Flußmessungen in der Vena cava superior 
 
Diagramm 5-3: Flußmessungen Vena cava superior 
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Die maximale Geschwindigkeit (Vmax) betrug im Mittel in der Gruppe A (Fontan) 
28,14 ± 6,07 cm/s und in Gruppe B (TCPC) 29,10 ± 7,18 cm/s (nicht signifikant).  
Die minimale Geschwindigkeit (Vmin) betrug in Gruppe A –5,83 ± 9,62 cm/s und in 
Gruppe B 3,29 ± 9,45 cm/s (signifikant p = 0,04). Die negative Geschwindigkeit 
bedeutete in diesem Fall einen Rückfluß vom Herzen weg.  
Die mittleren Geschwindigkeiten beliefen sich in Gruppe A auf 14,71 ± 4,20 cm/s und 
in Gruppe B auf 17,44 ± 5,99 cm/s (nicht signifikant).  
Die Messung des Velocity Time Integrals (VTI) betrug im Mittel in der Gruppe A 11,58 
± 2,96 cm und in der Gruppe B 14,99 ± 6,35 cm (nicht signifikant). 
Während sich in der Gruppe B im Mittel ein kontinuierlicher Vorwärtsfluß feststellen 
läßt (nur 3 Patienten wiesen eine retrograde Flußkomponente auf), lag im Mittel in der 
Gruppe A ein retrograder Fluß während der Vorhofkontraktion vor (nur 3 Patienten 
wiesen keinen retrograden Fluß  auf). 
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5.6.2.2 Flußmessungen in der Vena cava inferior 
 
Diagramm 5-4: Flußmessungen Vena cava inferior 
 
Die maximalen Geschwindigkeiten (Vmax) in der unteren Hohlvene betragen in der 
Gruppe A 26,61 ±  5,27 cm/s und in der Gruppe B 24,76 ±  7,70 cm/s (nicht signikant).  
Im Gegensatz zur oberen Hohlvene lag im Mittel in der Gruppe B in der unteren 
Hohlvene ein geringer retrograder Fluß vor. So betrugen die mittleren minimalen 
Geschwindigkeiten (V min) in der Gruppe B -1,34 ±  8,76 cm/s und in der Gruppe A      
-19,40 ±  6,62 cm/s (signifikant p = 0,0005).  
Die mittleren Geschwindigkeiten (Vmin) lagen im Mittel in der Gruppe A bei 7,22 ±  
1,50 cm/s und in der Gruppe B bei 14,14 ±  5,90 cm/s (signifikant p = 0,002).  
Das Velocity Time Integral (VTI) beträgt in der Gruppe A 6,11 ±  2,07 cm und in der 
Gruppe B 11,15 ±  5,13 cm (signifikant p = 0,007). 
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5.6.2.3 Flußmessungen in der rechten Arteria pulmonalis 
 
Diagramm 5-5: Flußmessungen in der rechten Arteria pulmonalis 
 
Ein deutlicher Unterschied bestand bei der Flußmessung in der rechten Arteria 
pulmonalis. Während in der Gruppe A eine maximale Flußgeschwindigkeit von 72,11 ±  
19,60 cm/s gemessen wurde, betrug die Vmax in der Gruppe B 36,67 ±  9,93 cm/s          
(signifikant p = 0,001). Auch in der rechten Pulmonalarterie trat im Mittel in der Gruppe 
A ein geringer retrograder Fluß von –0,79 ±  15,91 cm/s auf, während die Gruppe B 
einen kontinuierlichen Vorwärtsfluß mit einer mittleren minimalen Geschwindigkeit 
(Vmin) von 3,67 ±  9,39 cm/s aufwies (nicht signifikant).  
Die gemittelte mittlere Flußgeschwindigkeit (Vmitt) war in der Gruppe A mit 29,90 ±  
10,45 cm/s höher als in der Gruppe B mit 19,39 ±  4,94 cm/s (signifikant p = 0,02).  
Gleiches galt für das Velocity Time Integral (VTI), das in der Gruppe B 15,83 ±  5,12 
cm und in der Gruppe A 23,80 ±  6,65 cm betrug (signifikant p = 0,01). 
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5.6.2.4 Flußmessungen in der linken Arteria pulmonalis 
 
Diagramm 5-6: Flußmessungen in der linken Arteria pulmonalis 
 
Die Gruppe A wies in der linken Pulmonalarterie eine mittlere maximale Fluß-
geschwindigkeit (Vmax) von 56,17 ±  20,78 cm/s auf, während sie in der Gruppe B 
48,61 ±  22,39 cm/s beträgt (nicht signifikant).  
Die minimale Flußgeschwindigkeit (Vmin) belief sich in der Gruppe A auf -12,96 ±  
24,54 cm/s und in der Gruppe B auf 4,46 ±  13,89 cm/s (nicht signifikant).  
Die mittleren Geschwindigkeiten wurde in der Gruppe A mit 22,79 ±  7,96 cm/s und in 
der Gruppe B mit 24,87 ±  12,03 cm/s gemessen (nicht signifikant).  
Die Velocity Time Integrale (VTI) ergaben im Mittel in der Gruppe A 18,16 ±  6,27 cm 
und in der Gruppe B 21,35 ±  9,65 cm (nicht signifikant). 
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5.6.2.5 Vergleich zwischen rechter und linker Pulmonalarterie 
Beim durchgeführten Vergleich innerhalb der beiden Gruppen A und B (Fontan und 
TCPC) von rechter mit linker Pulmonalarterie ergaben sich keine signifikanten 
Unterschiede für die maximale, minimale und mittlere Geschwindigkreit sowie für das 
Velocity Time Integral. 
5.6.3 Atemvariabilität 
Zehn Herzzyklen wurden bei allen Patienten in Folge gemessen, um auf diese Weise die 
Flußschwankungen, die durch die Atmung verursacht wurden, auszugleichen. Die  
folgenden Abbildungen zeigen beispielhaft die unterschiedlichen Flußschwankungen 
eines Fontan Patienten (Abbildung 5-16) und eines TCPC Patienten (Abbildung 5-17).  
 
Abbildung 5-16: Exemplarische Darstellung der gleichförmigen Flußkurve in der Pulmonalarterie bei  
einem Fontan Patienten   
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Abbildung 5-17: Exemplarische Darstellung des Flusses in der Pulmonalarterie bei einem TCPC 
Patienten mit deutlich sich wiederholenden  atemabhängigen Schwankung  
 
In beiden Gruppen wurden die Messungen der maximalen Geschwindigkeiten (Vmax) 
in der linken Arteria pulmonalis vorgenommen. In den beiden folgenden Diagrammen 
sind diese maximalen Flußgeschwindigkeiten während zehn Herzzyklen aufgetragen. 
Abbildung 5-18: Exemplarische Darstellung der Atemvariabilität von Vmax eines Fontan Patienten in  
der Arteria pulmonalis sinistra 
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In der exemplarischen Flußkurve eines Fontan Patienten (Abbildung 5-18) ließ zwar 
eine gewisse Atemvariabilität erkennen, aber im wesentlichen wurde der Blutfluß in 
dieser Kurve durch die Kontraktion des rechten Vorhofs bestimmt. Es gab bei den 
gemessenen maximalen Geschwindigkeiten nur geringe Schwankungen von maximal 
12,6 cm/s. 
 
Abbildung 5-19: Exemplarische Darstellung der Atemvariabilität von Vmax eines TCPC Patienten in der 
Arteria pulmonalis sinistra 
 
Dieses Beispiel eines TCPC Patienten (Abbildung 5-19) läßt eine gleichförmige 
Bewegung der maximalen Geschwindigkeiten erkennen, die unabhängig von der 
Herzkontraktion während der Inspiration zunimmt bzw. während der Expiration 
abnimmt. 
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5.6.4 Flußberechnungen in den Pulmonalarterien 
Bei insgesamt 17 Patienten konnten beide Arteriae pulmonalis sondiert werden. Mittels 
der oben genannten Formel: Fluß = VTI × 
D
2
2




  × π × HF  , in die neben des Velocity 
Time Integrals auch die Herzfrequenz und der Pulmonalarteriendurchmesser eingingen, 
wurde der pulmonale Fluß berechnet. Der gesamte pulmonale Fluß ergab sich aus der 
Summe der beiden Flüsse in der rechten und linken Pulmonalarterie. Von den 
untersuchten Patienten der Gruppe B (TCPC) hatte nur ein Patient einen größeren R-L-
Shunt von 33 %.  
 
Die mit * gekennzeichneten Werte wurden bei der statistischen Auswertung nicht 
berücksichtigt, weil bei diesem Patienten nur die Unterlappenarterie sondiert werden 
konnte. Die Messung in der Oberlappenarterie gelang nicht. 
Der gesamte pulmonale Durchfluß (Q p ) betrug im Mittel in der Gruppe A (Fontan) 3,79 
±  2,05 l/min/m² und in der Gruppe B (TCPC) 3,02 ± 1,06 l/min/m². Dieser Unterschied 
war nicht signifikant (p = 0,21). 
 
 
Summe A.pulmo.re A.pulmo.li Summe A.pulmo.re A.pulmo.li
6,63 5,37 1,26 2,16 1,17 0,99 
5,75 2,47 3,28 2,70 1,46 1,24 
3,82 1,72 2,10 3,88 2,21 1,67 
3,00 1,68 1,32 2,88 1,44 1,44 
1,37 0,74 0,63 2,20 1,12 1,08 
2,19 1,14 1,05 4,72 1,94 2,78 
4,76 2,62 2,14 
2,17 1,04 1,13 
4,40* 0,22* 4,18*
1,95 0,96 0,99 
2,75 1,21 1,54 
Mittelwert 3,79 2,19 1,61 3,02 1,52 1,50 
Stabw 2,05 1,67 0,95 1,06 0,56 0,58 
Min 1,37 0,74 0,63 1,95 0,96 0,99 
Max 6,63 5,37 3,28 4,76 2,62 2,78 
TCPC n = 11 
l/min/m² 
Fontan n = 6 
l/min/m² 
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Die prozentuale Verteilung war bei den Patienten der Gruppe A 59 % auf die rechte und 
41 % auf die linke Pulmonalarterie. Bei den Patienten der Gruppe B fand sich eine 
gleiche Verteilung von 50 % auf beide Pulmonalarterien.  
5.7 Vergleich des Lungenflusses mittels Herzkatheter und IVADO 
Im nachfolgenden Diagramm sind die pulmonalen Flüsse (Qp) aus den Herzkatheter-
messungen den intravaskulären Dopplermesssungen der Größe der Werte nach gegen-
übergestellt: 
Diagramm 5-7: Vergeleich des Lungenflusses (Qp) in l/min/m² mittels Herzkatheter und IVADO 
 
Aus dem Diagramm erkennt man, daß sich abgesehen von 3 Fällen (Patienten-Nr. 1, 8, 
9) die gemessenen Werte sehr gut annäherten. Der Grund für diese Divergenzen war 
vermutlich durch die verschiedenen Positionierungen der Meßsonden im Gefäß zu 
suchen. Bei den laminaren Strömungen in den Pulmonalgefäßen resultierten größere 
Meßunterschiede, wenn die Sonde nicht exakt zentral positioniert war. 
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Im untenstehenden Diagramm wurden die Meßergebnisse der beiden Methoden 
gegeneinander aufgetragen. Für einen groben Vergleich wurde eine Gleichheitslinie 
eingefügt. Auch hier sind die oben beschriebenen vier Ausreißer erkennbar. Die 
Methoden scheinen miteinander zu korrelieren.  
 
Diagramm 5-8: Verteilung der Meßwerte entlang der Gleichheitslinie 
 
Im Folgenden wurden die beiden Meßmethoden nach der Bland-Altman-Analyse [Bland 
et. Altman 1986] verglichen mit der Frage,  ob die Messungen mit dem intravaskulären 
Doppler im klinischen Alltag valide Aussagen über den pulmonalen Fluß zuließen. Es 
wurde zunächst die mittlere Differenz  sowie die zugehörige Standartabweichung der 
beiden Meßmethoden (Herzkatheter und IVADO) berechnet: sie betrug – 0,53 ± 1,38 
l/min/m². Es wurde erwartet, daß die meisten Differenzen (HK – IVADO) zwischen der 
mittleren Differenz plus zwei Standartabweichungen und der mittleren Differenz minus 
zwei Standartabweichungen liegen. Die Differenzen sind in dem folgenden Histogramm 
graphisch dargestellt. 
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Diagramm 5-9: Differenzen gegen den mittleren Fluß aufgetragen 
 
Unsere Werte lagen bis auf zwei Ausnahmen in diesem oben beschriebenen Rahmen. 
Unterschiede innerhalb von zwei Standartabweichungen stellen die Grenzen des 
Tolerierbaren dar. In unserem Beispiel bedeutete dies: 
 -0,53 + 2 • 1,38 = 2,23 l/min/m² 
 -0,53 – 2 • 1,38 = -3,29 l/min/m² 
Das bedeutet, daß die Werte der Messungen mittels des intravaskulären Dopplers 2,23 
l/min/m² größer oder 3,29 l/min/m² kleiner als die Werte der Herzkathetermessungen 
sein können. Dieser Vertrauensbereich ist für die Beurteilung des pulmonalen Flusses 
allerdings nicht tolerabel. 
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6 Diskussion 
Vor 30 Jahren wurde von Fontan und Baudet ein neues Operationsprinzip zur Therapie 
von funktionell univentrikulären Herzen beschrieben [Fontan et Baudet 1971]. Mit 
dieser Methode der Kreislauftrennung ergab sich ein völlig neuer Therapieansatz. Die 
anfänglich hohen Erwartungen, die in diese Methode gesetzt wurden, nämlich eine 
definitive Lösung für Patienten mit univentrikulärem Herzen zu schaffen und eine 
annährend normale Lebenserwartung zu erzielen, konnten sicherlich nur teilweise 
erreicht werden. Die Fontan Operation muß als definitive Palliativoperation bezeichnet 
werden [de Leval 1998]. Diese Meinung stützt sich auf eine immer noch reduzierte 
Lebenserwartung sowie erhöhte Morbiditätsrate dieses Patientenkollektives gegenüber 
der Normalbevölkerung. Verdeutlicht wird diese Aussage durch die Ergebnisse der 
Grazer Gruppe [Knez et al. 1999], die nach totaler kavopulmonaler Anastomose eine    
5-Jahresüberlebensrate von 76,4 % erzielten. Die totale kavopulmonale Anastomose ist 
aber zur Zeit dennoch die bevorzugte Methode in der Behandlung von Patienten mit 
univentrikulären Herzmißbildungen.  
Aufgrund der Patientenselektion unseres Patientenkollektives ist in dieser Arbeit keine 
Aussage bezüglich der Überlebensraten möglich. 
 
Bei der Diskussion und dem Vergleich der Ergebnisse mit anderen Patientenkollektiven  
ist die Inhomogenität der Kollektive mit vielfältigsten Diagnosen und verschiedensten 
Begleiterkrankungen zu berücksichtigen. Darüber hinaus war ein Teil der Patienten vor 
der Kreislauftrennung bereits palliativ operiert worden, bei anderen hingegen wurde 
ohne vorhergehende Palliativoperation die Fontan Operation vorgenommen.  
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6.1 Operation 
Die Methode von Fontan und Baudet wurde in den nachfolgenden Jahren weiter-
entwickelt. Die bedeutendste Modifikation wurde in Form der totalen kavopulmonalen 
Anastomose von de Leval et al. 1988 vorgestellt. In Aachen entwickelte Professor 
Messmer eine Variation dieser Methode bezüglich der Anastomosentechnik bei der 
totalen kavo-pulmonalen Anastomose. 
Bei bestehendem hohen venösem Druck wurde darüber hinaus der Sinus coronarius in 
den linken Vorhof geleitet, um den Koronarvenenfluß zu optimieren.  
Mit insgesamt 45 nachuntersuchten Patienten konnten wir auf ein recht großes Kollektiv 
zurückblicken. 13 Mal wurde die modifizierte Fontan Operation und 32 Mal die totale 
kavopulmonale Anastomose durchgeführt; seit 1996 wurde keine klassische Fontan 
Operation mehr durchgeführt. In unserem Kollektiv war keine Konversion von einer 
atriopulmonalen Anastomose in eine totale kavopulmonale Anastomose notwendig. 
Solche Umwandlungsoperationen wurden von einigen Autoren als gute Therapieoption 
beschrieben, um entweder Arrhythmien und Thromboembolien [Kimura et al. 1998, 
Kao et al. 1994] oder hämodynamische Beeinträchtigungen, bedingt durch 
Vorhofdilatation [Conte et al. 1999], zu beseitigen.  
Ein signifikanter Unterschied bestand zwischen beiden Operationsmethoden hinsichtlich 
des Nachuntersuchungsintervalls. Die totale kavopulmonale Anastomose war die 
jüngere Methode und wird zur Zeit ausnahmslos bei allen Patienten durchgeführt. Daher 
war das Intervall zwischen Kreislauftrennung und Nachuntersuchung im Mittel von 3,7 
Jahren in der Gruppe A (Fontan) signifikant länger als in der Gruppe B (TCPC) mit 
einem mittleren Intervall von 1,6 Jahren. Die Erfahrung mit der kreislauftrennenden 
Operation und der perioperativen Betreuung unterlag im Laufe der Jahre natürlich einer 
Weiterentwicklung, so daß bessere Ergebnisse bei der totalen kavopulmonalen 
Anastomose zusätzlich durch eine Lernkurve zustande kommen.  
Fontan und Baudet benutzten ihre Methode zunächst zur Therapie der 
Trikuspidalatresien. In den folgenden Jahren wurde diese Operationsmethode bei vielen 
weiteren Herzfehlern angewendet, die keine biventrikuläre Korrektur ermöglichten.  
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In allen in der Literatur beschriebenen Kollektiven ist die Tricuspidalatresie die 
häufigste Anomalie, bei der eine Kreislauftrennung durchgeführt wird. In großen 
Kollektiven liegt der prozentuale Anteil zwischen 38 und 58 % [Knez et al. 99, 
Rosenthal et al. 95, Hagler et al. 84]. In unserem Kollektiv hatten 38 % der Patienten 
eine Tricuspidalatresie. Auch in den anderen Kollektiven wurde bei den weiteren 
Diagnosen unseres Kollektivs, wie dem doppelten Einlaßventrikel und komplexen Form 
der kongenital korrigierten Trans-position der großen Gefäße, die Kreislauftrennung 
durchgeführt.       
Der Operationszeitpunkt scheint ferner eine wichtige Rolle zu spielen. In der Literatur 
wird er jedenfalls sehr kontrovers diskutiert. Während einige Fachvertreter eine frühe 
Kreislauftrennung bei noch asymptomatischen Patienten für sinnvoll erachteten, 
versuchten andere Gruppen die Kreislauftrennung möglichst lange hinaus zu zögern. 
Diese Problematik soll in der weiteren Diskussion anhand der eigenen Ergebnisse näher 
erläutert werden: 
Zur Indikationsstellung der Fontan Operation wurden von Choussat und Fontan zehn 
Kriterien aufgestellt, die die Fontan Operation als definitive Kreislauftrennung möglich 
machten [Choussat et al. 1977]. Die beiden Autoren nannten als Grundvorraussetzung 
ein Operationsalter von mindestens 4 und weniger als 16 Jahren. Diese Alterseinteilung 
ist mittlerweile als überholt anzusehen, da sowohl jüngere Kinder [Mayer et al. 1986, 
Bartmus et al. 1990, Weber et al. 1992, Mayer et al. 1992, Pearl et al. 1992, Hofbeck et 
al. 1993, Kaulitz et al. 1994] als auch Erwachsene mit gutem Erfolg operiert wurden.  
Eine frühe Kreislauftrennung beinhaltet mehrere theoretische Vorteile:  
1. Schonung der Ventrikelfunktion durch Beseitigung chronischer Volumenbelastung 
und chronischer Hypoxie [Pearl et al. 1992, Hofbeck et al. 1994]; 
2. bei Patienten mit einer Pulmonalstenose oder einem palliativ durchgeführten Banding 
der Pulmonalarterie entfällt der chronische Hypertrophiereiz. Eine Hypertrophie des 
Ventrikels kann infolge einer Zunahme des Masse-Volumen-Index eine 
Verschlechterung der Compliance nach sich ziehen [Akagi et al. 1992, Vogel et al. 
1992]; 
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3. zusätzliche Palliativeingriffe, die mit einer signifikanten Morbidität und Mortalität 
 sowie der Gefahr einer Verziehung der Pulmonalarterien verbunden sind, werden 
 vermieden [Mietus-Snyder et al. 1987]; 
4. die Beseitigung des intrakardialen Rechts-Links-Shunts vermeidet das Risiko 
paradoxer Embolien oder eines Hirnabzesses [Hofbeck et al. 1994]. 
 
Um eine differenzierte Aussage zu den oben genannten Hypothesen treffen zu können, 
teilten wir das Patientenkollektiv entsprechend des Alters in vier Gruppen ein (siehe 
3.5.1). In unserem Kollektiv (n = 45) betrug das mittlere Operationsalter 8,1 ± 8,5 Jahre. 
Die Mehrzahl der Patienten wurde in einem Alter von mehr als 4 Jahren operiert (n = 
31, 69 %). Aber immerhin ein Anteil von 31 % der Patienten (n = 14) war jünger als die 
Fontan und Baudet geforderten 4 Jahre Mindestalter. 
 
Nach der Kreislauftrennung treten postoperativ bei fast allen Patienten Pleuraergüsse 
auf. Sämtliche Patienten unseres Kollektivs hatten in der frühen postoperativen Phase 
einen Pleuraerguß. Gleiche Ergebnisse werden von anderen Autoren nach 
vorangegangener Kreislauftrennung beschrieben [z. B. de Vivie et al. 1981]. Das 
Management dieser Komplikation stellt jedoch im allgemeinen keine größeren 
Schwierigkeiten dar. Allerdings persistierten bei 6 Patienten unseres Kollektivs die 
Pleuraergüsse bis zum 3. postoperativen Monat.   
In unserem Kollektiv wurden zwei Patienten (4 %) nach Fontan Operation zur 
Blutstillung und Hämatomausräumung rethorakotomiert. Da es sich um ein 
ausgesuchtes Kollektiv handelte, überrascht diese niedrige Zahl nicht. Bei nicht 
selektierten Kollektiven werden in der Literatur Rethorakotomieraten bis zu 22 % 
angegeben [z.B. de Vivie et al. 1981].  
Neurologische Komplikationen werden in den meisten Veröffentlichungen nur selten 
näher beschrieben. Zumeist finden nur auffällige neurologische Defizite Erwähnung. 
Tatsächlich weisen die Patienten, bei denen die Kreislauftrennung erfolgreich 
durchgeführt werden konnte, nur selten schwere neurologische Defizite auf. Die 
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Londoner Arbeitsgruppe [Kirkham 1998] berichtet allerdings von häufigen früh 
postoperativen neurologischen Ereignissen und auch von vielen kognitiven und 
motorischen Defiziten im Langzeitverlauf nach kreislauftrennender Operation. Zum 
Langzeitverlauf kann in dieser Studie keine Aussage getroffen werden. In der frühen 
postoperativen Phase traten lediglich bei 3 Patienten schwere reversible Durchgangs-
syndrome und bei einer Patientin ein Krampfanfall bei Zustand nach Hirnabszeß auf. 
 
Thrombembolische Ereignisse sind häufig beschriebene Komplikationen nach 
Kreislauftrennung [Wilson et al 1995], wobei diese in einem großen Kollektiv von 
Rosenthal et al. [1995] mit einer Häufigkeit von 3,9 % auftraten. Kein Unterschied 
ergab sich in dieser Studie bezüglich der verschiedenen Operationsmethoden. Auch in 
unserem Kollektiv konnte kein Unterschied zwischen den beiden Operationsmethoden 
gefunden werden. Es traten bei 2 Patienten systemische Thrombembolien auf, wobei die 
neurologische Symptomatik teilweise reversibel war. Ein Patient entwickelte nach 
totaler kavopulmonaler Anastomose eine Thrombose der Vena subclavia. Zusätzlich 
wurden mittels der transösophagealen Echokardiographie Thromben im ehemaligen 
Pulmonalarterienstumpf bei zwei Patienten nach totaler kavopulmonaler Anastomose 
gefunden.     
Zur Prophylaxe von thrombembolischen Ereignissen wird in Aachen seit Anfang 1996 
routinemäßig eine Antikoagulation mit Marcumar durchgeführt. Bei vier Patienten 
wurde die Antikoagulation auf ASS umgestellt. Vier Patienten wurden darüber hinaus 
sekundär marcumarisiert. Innerhalb des Nachuntersuchungsintervalls traten 
anamnestisch keine Blutungs- und Thrombemboliekomplikationen auf. Allerdings ist 
das mittlere Nachuntersuchungsintervall von 2,2 Jahren zu klein, um eine abschließende 
Beurteilung von Vor- und Nachteilen der Antikoagulation vorzunehmen. Einigkeit 
besteht in der Literatur über eine längerfristige Antikoagulation nach 
thrombembolischen Ereignissen     [Dobell et al. 1986, Fyfe et al. 1991, Wilson et al. 
1995, Rosenthal et al. 1995] und bei nachgewiesenen Arrhythmien [Sugimoto et al. 
2001]. Aber auch die prophylaktische Antikoagulation nach Kreislauftrennung wird in 
der Literatur zunehmend befürwortet [Monagle et al. 1998, Balling et al. 2000, Ravn et 
al. 2001]. 
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6.2 Anamnese und Klinik 
Der allgemeine Status unserer Patienten wurde, wie in nahezu allen anderen 
Veröffentlichungen, anhand des NYHA- bzw. Ability-Index klassifiziert. In unserer 
Studie befand sich ein großer Anteil von 31 Patienten (69 %) im NYHA-Stadium I nach 
einem mittleren Nachuntersuchungsintervall von 26,4 ± 25,2 Monaten. Verglichen mit 
einem ähnlich großen Kollektiv der Grazer-Gruppe [Knez et al. 1999] von insgesamt 47 
Patienten und einem Nachuntersuchungsintervall von 35,9 ± 23,3 Monaten, die einen 
Anteil von 76 % mit NYHA I  klassifiziert hatten, war unser Ergebnis geringfügig 
schlechter.  
In der NYHA- bzw. Ability- Klassifikation II waren in unserem Kollektiv insgesamt 11 
Patienten (24 %) eingestuft. Die Grazer-Gruppe hatte einen ähnlichen Anteil von 21 % 
der Patienten mit Beschwerden bei stärkerer körperlicher Belastung.  
3 Patienten (7 %) waren der Gruppe III zugeordnet. Das Grazer-Kollektiv hatte in dieser 
Gruppe einen Patientenanteil von 3 %.  
Die extrakardiale Form der Kreislauftrennung zeigt nach ersten Ergebnissen größerer 
Kollektive [Haas et al. 2000] etwas bessere Ergebnisse. Nach einem mittleren Nach-
untersuchungsintervall von 64 Monaten berichten Haas et al. von einem NYHA I Anteil 
von 87 %, NYHA II von 9 %, und nach NYHA III wurden 4 % der Patienten 
klassifiziert. Die möglichen Vorteile dieser Form der Kreislauftrennung resultieren nach 
Meinung der Autoren aus einem verbesserten laminaren Fluß und einer besseren 
Ventrikelfunktion aufgrund geringerer Manipulation.  
Beim Vergleich der Belastbarkeit unserer Patienten mittels der NYHA bzw. Ability-
Indices ließen sich keine Aussagen über den optimalen Operationszeitpunkt treffen, da 
es keine signifikanten Unterschiede zwischen den verschieden Altersgruppen gab.  
Gleiches fand sich bei der getrennten Auswertung der beiden angewendeten 
Operationsmethoden, auch hier konnte keine Unterscheidung bezüglich der Belast-
barkeit der Patienten getroffen werden.  
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Unterschiedliche Belastbarkeit lag allerdings zwischen den TCPC Patienten mit bzw. 
ohne Rechts-Links-Shunt vor. Bei den Patienten mit Shunt war das Herzzeitvolumen 
höher, es hatte aber gleichzeitig signifikant schlechtere Sättigungen dieser Patienten zur 
Folge (siehe 6.3). Insgesamt resultierte aus dieser Konstellation also bei bestehenden 
Shunts eine schlechtere Belastbarkeit. Etwas relativiert wird diese Aussage aber durch 
fehlende objektivierbare Belastungstestung. 
  
Arrhythmien stellen häufig ein Problem im Langzeitverlauf angeborener Herzfehler dar, 
weil sie wesentlich für Spättodesfälle verantwortlich sind [Garson A. 1992]. 
Spätpostoperativ auftretende Herzrhythmusstörungen deuten zumeist auf veränderte 
hämodynamische Verhältnisse hin. Im Rahmen dieser Studie wurde nur ein EKG zum 
Zeitpunkt der Herzkatheteruntersuchung abgeleitet, um eventuelle Auswirkungen auf 
die Hämodynamik zu erkennen. Die Arrhythmiediagnostik mittels Langzeit-EKG war 
nicht Gegenstand dieser Arbeit. In einer vergleichenden Untersuchung zwischen 
Patienten nach Fontan und TCPC Operation fanden Balaji et al. [1991] eine geringere 
Inzidenz von frühen Arrhythmien nach totaler kavopulmonaler Anastomose. Darüber 
hinaus beschreiben viele Autoren auch eine geringere Arrhythmiehäufigkeit im 
Langzeitverlauf nach der totalen kavopulmonalen Anastomose im Gegensatz zur 
Methode nach Fontan   [Gelatt et al. 1994, Gardiner et al. 1996, Paul et al. 1998]. Ferner 
wurden von Hofbeck et al. [2000] geringere Arrhythmieraten bei Patienten beschrieben, 
die mit weniger als 4 Jahren operiert wurden.     
  
Eiweißverlustenteropathie 
Die Eiweißverlustenteropathie nach kreislauftrennender Operation ist eine seltene und 
zugleich schwerwiegende Komplikation, die schwierig zu behandeln ist und von 
verschiedenen Gruppen nach Fontan Operationen beobachtet wurde [Hill et al. 1989, 
Rothman et Snyder 1991, Rychick et al. 1991, Mertens et al. 1994, Lemes et al. 1998, 
Therrien et al. 1999]. Klinisch imponieren bei der Eiweißverlustenteropathie Ödeme, 
Aszites, Immundefizienz und Hypokalziämie. Dieser Symptomkomplex entsteht bei 
chronisch erhöhtem Druck im lymphatischen System, der aus erschwertem Abfluß in 
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das venöse System resultiert. Die Therapie wurde zunächst diätetisch durch 
proteinreiche Ernährung und medikamentös mittels Diuretika, Digitalis, Kortikosteroide 
und Albuminsubstitution versucht. Versagen diese konservativen Ansätze, stehen 
operative Optionen zur Verfügung. Die Fenestrierung des Vorhofseptums bewirkt neben 
der Senkung des venösen und rechtsatrialen Druckes eine Zunahme der Vorlast des 
singulären Ventrikels [Bridges et al. 1992, Mavroudis et al. 1992, Lemes et al. 1998]. 
In unserem Kollektiv hatten drei Patienten im Nachbeobachtungszeitraum eine 
Eiweißverlustenteropathie. Zwei Patienten gehörten der TCPC Gruppe und einer der 
Fontan Gruppe an. Als Auffälligkeiten wurden bei den drei Patienten erhöhte Drücke 
mit 14, 16 und 17 mmHg in den Pulmonalarterien gemessen. Die Therapie dieser 
Patienten erfolgte zum Zeitpunkt der Nachuntersuchung medikamentös lediglich mittels 
Diuretika. Ein R-L-Shunt lag nur bei einem dieser Patienten vor.  
6.3 Hämodynamik 
Herzkatheter 
Die Herzkatheteruntersuchung stellt mit Sicherheit die wichtigste Untersuchung zur 
Hämodynamik nach kreislauftrennender Operation dar. Insbesondere ermöglicht sie 
neben Druck-, Widerstands- und Flußmessungen durch angiographische Darstellung die 
Erkennung von Stenosen im Bereich der atrio- bzw. cavopulmonalen Anastomose und 
abnormen Shunts. Aus diesem Grund ist die invasive Diagnostik für eine exakte 
Statuserhebung und Verlaufskontrolle der Patienten nach kreislauftrennender Operation 
besonders wichtig und notwendig.   
 
Pulmonalarteriendruck 
Der Pulmonalarteriendruck betrug im Gesamtkollektiv 10,8 ± 2,6 mmHg und die Werte 
lagen zwischen 6 und 17 mmHg. Bezüglich der Operationsmethode traten keine 
signifikanten Unterschiede auf, obwohl in der Gruppe der TCPC Patienten etwas 
geringere Drücke gemessen wurden. Ein signifikanter Unterschied lag allerdings 
zwischen der NYHA I und der NYHA II-III Gruppe vor. Der Pulmonalarteriendruck war 
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bei unseren Patienten ohne bestehende Herzinsuffizienz geringer. Ein niedriger 
Pulmonalarteriendruck ist folglich ein wichtiger Parameter, der sich direkt auf die 
Belastbarkeit der Patienten auswirkte. Keine signifikanten Druckunterschiede ergaben 
sich in den Pulmonalarterien bezüglich des Operationszeitpunktes. Eine Hypothese ist, 
daß eine Adaptation der Pulmonalarterien an die veränderten hämodynamischen 
Verhältnisse unabhängig vom Operationsalter erfolgen kann.  
Der positive Einfluß eines niedrigen pulmonalarteriellen Druckes wurde auch von 
anderen Autoren beschrieben [Nakazawa et al 1987, de Vivie et al. 1981]. Im Vergleich 
mit den Pulmonalarteriendrücken dieser Gruppen lagen unsere gemessenen Drücke 
etwas niedriger. Höhere Pulmonalarteriendrücke wurden von Nakazawa et al. [1987] 
nach vorangegangener Fontan Operation bei 20 Patienten mit einem mittleren Druck 
von 16 mmHg gemessen. Ebenso beschrieben de Vivie et al. [1981] bei Fontan 
Patienten einen relativ hohen mittleren Druck von 15,4 mmHg.        
 
Pulmonalarterieller Widerstand 
Der pulmonalarterielle Widerstand betrug in unserem Kollektiv im Mittel 2,06 U (m²). 
Damit lag das mittlere Ergebnis minimal über dem in der Literatur angegebenen oberen 
Grenzwert für den pulmonalarteriellen Widerstand (< 2 U (m²)). Es konnten keine 
signifikanten Unterschiede bei beiden Operationsmethoden errechnet werden. Jedoch 
ergab sich für die Gruppe der TCPC Patienten im Mittel ein etwas geringerer 
pulmonalarterieller Widerstand verglichen mit den Fontan Patienten (1,96 versus       
2,44 U (m²)). Dieses schien zumindest ein Trend zu sein, daß die TCPC Anatomie etwas 
günstigere hämodynamische Verhältnisse erzielte.    
Betrachtet man die Patienten des Kollektives mit bestehender Herzinsuffizienz (NYHA 
II und III), zeigten sich ebenfalls keine signifikanten Unterschiede verglichen mit 
normal belastbaren Patienten. In unserem Kollektiv läßt dieser Parameter folglich 
keinen Rückschluß auf den klinischen Status der Patienten zu. 
Bei den verschiedenen Altersgruppen fanden sich zwar auch hier keine signifikanten 
Unterschiede, allerdings hatten die Patienten, die mit weniger als 4 Jahren operiert 
wurden, einen geringeren pulmonalarteriellen Widerstand (1,74 versus 2,25 U (m²)). 
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Dieses Ergebnis zeigte zumindest einen Trend dahingehend, daß ein früher 
Operationszeitpunkt einen eher niedrig normalen pulmonalarteriellen Widerstand und 
somit günstigere hämodynamische Flußverhältnisse zur Folge hatte. Es ist allerdings 
anzumerken, daß das Nachuntersuchungsintervall insgesamt recht kurz war und der 
weitere Verlauf abzuwarten bleibt.  
 
Fluß- und Shuntberechnungen 
Yang et al. [1988] geben den Normalwert für das Herzzeitvolumen mit 3,5 l/min/m² ± 
0,7 an. Der mittlere Wert unseres Patientenkollektives betrug für den systemischen Fluß 
2,99 l/min/m². Er lag damit zwar im unteren Bereich dieses Sollwerts, dennoch ist es ein 
gutes Ergebnis für Patienten mit univentrikulärer Kreislaufsituation. Deutliche 
Unterschiede des systemischen Outputs ergaben sich zwischen den 
Operationsmethoden. Der Output war bei den Fontan Patienten signifikant niedriger mit 
nur 2,51 l/min/m² im Vergleich mit den TCPC Patienten, die einen mittleren Output von 
3,18 l/min/m² hatten (s.u.).  
Der in unserem Kollektiv gemessene kardiale Output von 2,5 l/min/m² bei den Fontan 
Patienten ist nahezu identisch mit den Ergebnissen von Nakazawa et al. [1984], die 
einen mittleren kardialen Output bei 20 Fontan Patienten von 2,6 l/min/m² ermittelten.    
Interessant war die Unterteilung der Patienten mit totaler kavopulmonaler Anastomose 
in zwei Gruppen. 16 dieser Patienten hatten einen nachweisbaren Rechts-Links-Shunt. 
Bei Patienten mit R-L-Shunt war der systemische Output signifikant höher gegenüber 
den Fontan Patienten, während kein signifikanter Unterschied zwischen den TCPC 
Patienten  ohne Rechts-Links-Shunt und den Fontan Patienten bestand. Somit konnte 
ein bestehender Rechts-Links-Shunt den systemischen Output erheblich verbessern und 
gleichzeitig helfen, den venösen Druck zu senken und hierdurch den Rückfluß zum 
Herzen zu erleichtern.  
Wir sahen keine signifikanten Unterschiede zwischen den vorher bereits erwähnten 
Alterseinteilungen. Darüber hinaus gab es erstaunlicherweise keine signifikanten 
Unterschiede des systemischen Outputs zwischen den Patienten mit und ohne 
bestehende Herzinsuffizienz.  
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Sättigungen 
Der oben beschriebene signifikant erhöhte systemische Output bei den TCPC Patienten 
mit Rechts-Links-Shunt gegenüber der Fontan Gruppe hatte eine geringere arterielle 
Sauerstoffsättigung zur Folge. TCPC Patienten mit Rechts-Links-Shunt hatten mit    
89,9 % eine signifikant niedrigere arterielle Sauerstoffsättigung gegenüber der Fontan 
Gruppe, während kein signifikanter Unterschied im Vergleich zur TCPC Gruppe ohne 
Rechts-Links-Shunt bestand. Klinisch imponierte das TCPC Kollektiv mit bestehendem 
Rechts-Links-Shunt, bedingt durch die verringerten Sauerstoffsättigungen, mit 
signifikant verminderter körperlicher Belastbarkeit (siehe 6.2).  
In unserem Patientenkollektiv konnten wir keine signifikanten Unterschiede der 
arteriellen Sauerstoffsättigung zwischen den verschiedenen Altersgruppen feststellen. 
Allerdings waren die mittleren arteriellen Sauerstoffsättigungen der Patienten mit 
bestehender Herzinsuffizienz (NYHA II - III) signifikant niedriger als bei den Patienten 
mit uneingeschränkter Belastbarkeit. Dieses Ergebnis verdeutlicht, daß die arterielle 
Sauerstoffsättigung einen direkten Einfluß auf die Belastbarkeit der Patienten darstellt. 
 
Die mittlere arterielle Sättigung betrug 92,9 % und lag gering höher als die Göttinger 
Ergebnisse [de Vivie et al 1981], die nach einem mittleren Nachuntersuchungsintervall 
von nur 9 Monaten nach vorangegangener Fontan Operation bei 27 Patienten eine 
mittlere Sättigung von 91,5 % beschrieben. Bei einer mittleren Sättigung von 95,5 % 
unserer Fontan Patienten ist dieser Unterschied allerdings erheblich, obwohl unser 
mittleres Nachuntersuchungsintervall der Fontan Patienten mit 3,7 Jahren deutlich 
größer ist. Üblicherweise sind die Sättigungen frühpostoperativ kaum reduziert, sondern 
erst im weiteren Verlauf durch z. B. entstandene Fisteln verringert. Im Gegensatz zu 
unserem Fontan Kollektiv gab es im Göttinger Kollektiv aber 3 Patienten mit arterio-
venösem Shunt nach vorrangegangener Glenn Operation und einen Patienten mit 
bestehendem Rechts-Links-Shunt, die alle nur eine Sättigung zwischen 81 und 88,5 % 
hatten.    
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6.4 Angiographie 
Neben der Evaluierung der oben beschriebenen Parameter mittels der Herzkathete-
risierung ist die angiographische Untersuchung in der Nachsorge von Patienten nach 
kreislauftrennender Operation sehr bedeutend. Speziell die Erkennung von 
intrakardialen und vaskulären Stenosen ist fast ausschließlich mittels der Angiographie 
verläßlich möglich. Auch Shunts, Kollateralen und Fisteln sind häufig lediglich durch 
angiographische Kontrastierung erkennbar. Wie bezüglich Rechts-Links-Shunts bereits 
gezeigt wurde, können sich diese hämodynamischen Anomalien sehr nachteilig für die 
Patienten auswirken. Nach Erkennung solcher Anomalien können notwendige 
chirurgische oder interventionelle Korrekturen frühzeitig vorgenommen und weitere 
Komplikationen vermieden werden. Auch wenn eine Intervention zum Untersuchungs-
zeitpunkt nicht indiziert ist, so profitiert der betreffende Patient von einer entdeckten 
Besonderheit, da diese bei nachfolgenden Untersuchungen bereits lokalisiert ist und 
ideal im Verlauf beurteilt werden kann.  
Die Angiographie erbrachte in unserem Patientenkollektiv keine wesentlichen 
Unterschiede zwischen den beiden Operationsmethoden. Mittels der Untersuchung 
konnten zwei stark eingeschränkte Ventrikelfunktionen und vier nicht interventions-
bedürftige Pulmonalarterienstenosen erkannt werden. Während die Ventrikelfunktionen 
mittels der transthorakalen und transösophagealen Echokardiographie identisch 
befundet werden konnten, versagten die beiden Methoden in der Erkennung der 
vorhandenen Pulmonalarterienstenosen aufgrund der schlecht darstellbaren Anatomie 
(2D-Bild) und der niedrigen Flußgeschwindigkeiten mit typischerweise fehlendem 
Gradienten. 
Zur kompletten Beurteilung des neugeschaffenen Tunnels bei der totalen 
kavopulmonalen Anastomose war die Angiographie ebenfalls gut geeignet. Bei zwei 
TCPC Patienten trat eine Tunnelstenose auf. Die eine wurde bei unserer 
Nachuntersuchung endeckt, bedurfte aber zu diesem Zeitpunkt keiner weiteren 
Therapie, die andere wurde bereits im ersten Monat nach der Kreislauftrennung operativ 
korrigiert. Nach Reoperation konnte der Tunnel bei diesem Patienten in der 
Nachuntersuchung unauffällig befundet werden. Die transthorakale Echokardiographie 
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konnte die Tunnel-stenose nicht identifizieren, während sie transösophageal 
diagnostiziert wurde. 
Aufgrund der erhobenen angiographischen Befunde erfolgte bei drei Patienten eine 
operative Korrektur. Es handelte sich hierbei um 3 Engstellen der systemischen 
Ausflußbahn (Foramen bulboventrikulare bzw. Ventrikelseptumdefekt). Eine weitere 
Enge war zum Zeitpunkt der Herzkatheteruntersuchung hämodynamisch nicht relevant. 
Auch diese Stenosen konnten echokardiographisch erkannt werden.  
Einzig mittels der Angiographie wurde bei einem TCPC Patienten eine 
asymptomatische Stenose im Bereich der Mündung des Sinus coronarius entdeckt. Sie 
können mit keiner anderen Methode vergleichbar zuverlässig beurteilt werden.     
Abnorme Gefäßverbindungen, wie Kollateralen, Fisteln und Shunts entwickeln sich 
häufig nach kreislauftrennender Operation [McElhinney et al. 2000] und können 
erhebliche Nachteile für die betroffenen Patienten verursachen. Wir konnten 
verschiedene Shunts, Kollateralen und Fisteln vor allem mittels der Angiographie 
erkennen. Alle fünf operativ angelegten Fenestierungen im Tunnel der totalen 
kavopulmonalen Anastomosen konnten im Mittel 1,28 Jahre nach erfolgter Anlage noch 
nachgewiesen werden. Somit wurde kein Spontanverschluß in unserem Kollektiv 
beobachtet. Im Kollektiv von Takeda et al. [1999] wird immerhin bei 15 % dieser 
Patienten ein Spontanverschluß beschrieben.   
Zusätzlich wurden bei 13 der übrigen 27 TCPC Patienten, was immerhin einem Anteil 
von 48 % entspricht, ungewollte Shunts vom Tunnel zum linken Vorhof nachgewiesen. 
Wie bereits oben beschrieben, wirkten sich diese Shunts nachteilig für die Patienten aus, 
es resultierten niedrigere Sättigungen und Einschränkungen der Belastbarkeit. Dieses 
Ergebnis verdeutlicht die Bedeutung der angiographischen Evaluierung nach 
kreislauftrennender Operation, um gegebenfalls frühzeitig intervenieren zu können. 
Zum Untersuchungszeitpunkt bedurften die beobachteten Shunts keiner Revision. Von 
Goff et al. [2000] werden gute Ergebnisse bei insgesamt 181 Patienten nach 
interventionellem Verschluß des Fensters nach vorrangegangener Fontan Operation 
beschrieben. Bei nur geringen Komplikationsraten kam es zu erhöhten Sättigungen und 
einem Anstieg der Größen- und Gewichtsperzentile. Während der Diuretika- und 
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Digitalisbedarf sanken, war bei vermehrten Arrhythmien der Bedarf an Antiarrhythmika 
erhöht.     
 
Darüber hinaus sahen wir 6 venös-linksatriale Verbindungen, eine reaperte linke Vena 
cava superior und 4 abnorme veno-venöse Verbindungen. Diese abnormen 
Verbindungen wirkten sich alle hämodynamisch nicht nachteilig für die Patienten aus. 
Möglich sind aber spätere Komplikationen durch diese Verbindungen im Sinne einer 
Zunahme des Rechts-Links-Shunts, weshalb diese Patienten ggf. angiographisch 
kontrolliert und interventionell behandelt werden müssen. Als mögliche Alternative zur 
Reduktion von abnormen Gefäßverbindungen wurde von einigen Autoren [Giannico et 
al 1992, Black et al. 1995, Laschinger et al. 1996] die extrakardiale Kreislauftrennung 
nach Marcelletti et al. [1990] favorisiert.   
Besondere Bedeutung kam der Angiographie bei der Erkennung potentieller 
systemischer Emboliequellen zu. Die Kontrastierung eines Pulmonalarterienstumpfes 
oder eines rudimentären subpulmonalen Ventrikels bewirkt eine Kontinuität dieser 
Struktur zum systemischen Kreislauf, und stellt für die Patienten eine Quelle möglicher 
Thromben mit nachfolgender Embolie dar.  
Bei 37 Patienten waren Pulmonalarterienstümpfe angelegt, wobei sich diese in 12 Fällen 
bei der angiographischen Untersuchung nicht mehr darstellen ließen; bei 25 Patienten 
kamen diese kontrastiert zur Darstellung. Bei fehlender Kontrastierung konnten diese 
Stümpfe entweder thrombosiert oder bei der Kreislauftrennung komplett verschlossen 
worden sein. Bei Anfärbung der Pulmonalarterienstümpfe mit Kontrastmittel waren 
diese operativ nicht komplett ausgeschaltet worden und stellten potentielle 
Emboliequellen für die Patienten dar. Alle diese Patienten sollten dauerhaft eine 
Thrombosephrophylaxe erhalten, was in unserem Kollektiv auch vorgenommen wurde. 
In jedem Fall sollte das Vorliegen eines Thrombus durch gezielte transösophageale 
Echokardiographie ausgeschlossen werden. Bei unseren Patienten sahen wir bei 2 dieser 
Patienten tatsächlich einen Thrombus im Pulmonalarterienstumpf. 
Von Koide et al. [1999] wurde eine cerebrale Thrombembolie bei einem Patienten nach 
Fontan Operation beschrieben, die ihren Ursprung von einem großen Thrombus im 
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Pulmonalarterienstumpf hatte, der mittels der transösophagealen Echokardiographie 
entdeckt wurde.  
Von den 15 angelegten rudimentären subpulmonalen Ventrikel konnten 14 mit 
Kontrastmittel angefärbt werden. Es handelte sich jeweils um Pendelflüsse über einem 
Ventrikelseptumdefekt. Diese Patienten sollten ebenfalls eine Thrombosephrophylaxe 
erhalten, was von uns ebenfalls durchgeführt wurde. 
6.5 Echokardiographie 
Die Echokardiographie eignet sich als nichtinvasives Verfahren ausgezeichnet zur 
Beurteilung von Ventrikel- und Klappenfunktionen. Aus diesem Grund gehörte die 
Echokardiographie zur Routineuntersuchung dieser Studie. Neben der transthorakalen 
Echokardiographie wurde die transösophageale Echokardiographie durchgeführt.  
Die Echokardiographie ist eine dynamische Untersuchung, deren Befund von der 
Interpretation des jeweiligen Untersuchers abhängig war. Diese Feststellung erklärt, daß 
es bei der Beurteilung von Ventrikel- und Klappenfunktion zwischen der 
transthorakalen und transösophagealen Echokardiographie geringfügige Unterschiede 
gab. Allerdings fanden wir in unserer Nachuntersuchung lediglich 2 kleine Differenzen 
bezüglich der Ventrikelfunktion; 4 zusätzliche minimale Klappeninsuffizienzen konnten 
aufgrund der besseren Bildqualität in der transösophagealen Untersuchung erkannt 
werden. 
Die Beurteilung venöser Thromben, Shunts auf Vorhofebene und Tunnelstenosen 
gelingt zuverlässig nur durch die transösophageale Echokardiographie. Es konnten 
durch die transösophageale Echokardiographie 5 zusätzliche Rechts-Links-Shunts auf 
Vorhof-ebene bei TCPC Patienten diagnostiziert werden.  
Während die transösophageale Echokardiographie 90 % der angiographisch 
nachgewiesenen Shunts erkennen ließ, betrug der Anteil bei der transthorakalen 
Echokardiographie nur 44 %. 
Wie oben bereits beschrieben, ist die Untersuchung der angelegten Pulmonalarterien-
stümpfe mittels der transösophagealen Echokardiographie eine sehr wertvolle 
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Untersuchung und durch keine andere Methode zu ersetzen. Zwei Fontan Patienten 
hatten in diesen Gefäßstümpfen nachweisbare Thromben.   
Balling et al. [2000] entdeckten mittels des TEE`s immerhin bei 33 % der Fontan 
Patienten Thromben im Vorhof nach einem mittleren Nachuntersuchungsintervall von 
9,9 ± 4,5 Jahren, während in unserem Kollektiv keine weiteren intrakardialen venösen 
Thromben gefunden wurden. Hierbei muß aber sicherlich das kürzere Nach-
untersuchungsintervall unserer Studie berücksichtigt werden.   
Fyfe et al. [1991] berichten von Thromben in der Vena cava, im rechten Vorhof und im 
Bereich der cavopulmonalen Anastomose. Auch diese Thromben konnten nur durch die 
transösophageale Echokardiographie diagnostiziert werden. In unserem Kollektiv 
fanden sich bei nur zwei Fontan Patienten Thromben im Pulmonalisstumpf. Rosenthal 
et al. [1995] beschrieben nach einem mittleren Nachuntersuchungsintervall von 5,2 ± 
4,7 Jahren eine thrombembolische Komplikationsrate von 20 %, wobei keine 
signifikanten Unterschiede zwischen der atriopulmonalen und der totalen 
kavopulmonalen Anastomose bestanden. 
6.6 Intravaskulärer Doppler (IVADO) 
Die Diskussion der idealen operativen Anastomosierung zwischen Hohlvenen und  
Pulmonalarterien bei Patienten mit funktionell univentrikulärem Herz ist nicht neu. 
Dieses Thema war stets von großem Interesse und wurde häufig kontrovers diskutiert. 
Welche Form der Kreislauftrennung, Operation nach Fontan oder die totale 
kavopulmonale Anastomose, ist für die pulmonale Durchblutung hämodynamisch am 
günstigsten ? Die beiden Operationsmethoden unterscheiden sich durch einen pulsatilen 
Fluß bei den Fontan Patienten und einen kontinuierlichen Fluß bei der totalen 
kavopulmonalen Anastomose. 
Der intravaskuläre Doppler ist eine Methode, um die Flußphänomene nach 
Kreislauftrennung zu beurteilen, wobei gleichzeitig ein Rückschluß auf die 
Seitenverteilung bei bekanntem Gefäßquerschnitt möglich ist. 
Von einigen Arbeitsgruppen wurden bereits Doppleruntersuchungen bei Fontan 
Patienten durchgeführt [DiSessa et al. 1984, Nakazawa et al. 1984 et 1987, Qureshi et 
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al. 1990, Penny et Redington 1991]. Während diese Studien lediglich Flußphänomene 
beschrieben, führten wir erstmals Flußberechnungen durch und verglichen diese mit den 
Flußberechnungen des Herzkatheters. Darüber hinaus wurden im Rahmen dieser Studie 
erstmals intravaskuläre Doppleruntersuchungen bei Patienten nach totaler kavo-
pulmonaler Anastomose durchgeführt.  
Der pulsatile biphasische Fluß in den Pulmonalarterien und in den beiden Hohlvenen 
bei Fontan Patienten wurde von den oben genannten Autoren bereits aufgezeichnet und 
beschrieben. Während der frühen Vorhofsystole, im EKG der Beginn der P-Welle, 
traten ein Vorwärtsfluß in den Pulmonalarterien und simultan ein Rückwärtsfluß in 
beiden Hohlvenen auf. Der Rückfluß war in der Vena cava inferior größer ausgeprägt 
als in der oberen Hohlvene. Auch dieses Flußphänomen wurde bei den anderen Autoren 
beobachtet [DiSessa et al. 1984, Nakazawa et al. 1984 et 1987, Qureshi et al. 1990, 
Penny et Redington 1991].  
Gefolgt wurde der Rückfluß in den Hohlvenen während des QRS-Komplexes von einem 
kräftigen Vorwärtsfluß, bei dem der Blutfluß in den sich dilatierenden rechten Vorhof 
hinein strömte. Simultan wurde ein Rückwärtsfluß in den Pulmonalarterien während des 
QRS-Komplexes beobachtet. Dieser kam durch die Relaxation des rechten Vorhofes in 
der Füllungsphase bei fehlender Klappe zwischen Vorhof und Pulmonalarterien 
zustande. Während der weiteren Herzaktion wurde diese Phase von einem sich 
anschließenden Vorwärtsfluß in den beiden Gefäßsystemen gefolgt.  
Bei den Fontan Patienten war nur ein geringer Atmungseinfluß auf die Flußkurven 
feststellbar. Das Beispiel eines Patienten auf den Seiten 69/70 zeigte, daß es hier zwar 
geringe regelmäßige Veränderungen der maximalen Flußgeschwindigkeit während 
mehrerer Herzaktion gab, jedoch die maximalen Flußgeschwindigkeiten im 
wesentlichen bei jeder Vorhofkontraktion konstant blieben. Besonderes nachteilig 
wirkten sich Rhythmusstörungen wie Vorhofflattern und -flimmern bei diesem 
pulsatilen Flußmuster aus.  
Völlig andere Flußprofile zeichneten wir während der Doppleruntersuchung bei 
Patienten nach vorangegangener totaler kavopulmonaler Anastomose auf. Diese 
Flußkurven-analyse wurde bisher noch nie durchgeführt und in dieser Arbeit erstmals 
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beschrieben. Bei diesen Patienten fehlte der typische biphasische Kurvenverlauf, der bei 
der Fontan Anatomie durch die Vorhofkontraktion zustande kam. Es zeigte sich 
dagegen ein kontinuierlicher Vorwärtsfluß während der gesamten Herzaktion. Lediglich 
in der Vena cava inferior wurde im Mittel bei den TCPC Patienten ein minimaler 
Rückfluß gemessen, was durch eine geringe negative Flußgeschwindigkeit von 1,34 
cm/s veranschaulicht wurde. Die Flußkurven zeigten während mehrerer Herzaktionen 
eine wiederkehrende, wellenförmige Bewegung. Diese regelmäßige Zu- und Abnahme 
des Blutflusses wurde durch die Atmung der Patienten hervorgerufen und exemplarisch 
auf den Seiten 70/71 graphisch aufgezeigt. Zugleich besaßen die Flußkurven sich 
wiederholende herzphasenabhängige Flußmuster, die zumindest einen passiven Einfluß 
der Herz-kontraktion auf den venösen und pulmonalen Fluß vermuten ließen.  
Zusätzlich zur Aufzeichnung wurden die Flußkurven ausgemessen und die Meßwerte 
statistisch ausgewertet. Betrachtet man die Messungen in den beiden Hohlvenen, so 
wurden bei beiden Operationsverfahren nahezu identische maximale Flußgeschwindig-
keiten gemessen, wobei der maximale Fluß in der oberen Hohlvene geringfügig größer 
war.  
Statistisch unterschieden sich die minimalen Flußgeschwindigkeiten bzgl. der 
Operations-methoden in beiden Hohlvenen. Hier zeigte die totale kavopulmonale 
Anastomose die besseren hämodynamischen Eigenschaften, weil diese in der oberen 
Hohlvene keinen und in der unteren Hohlvene lediglich einen minimalen Rückfluß 
aufwies. Somit hatten die TCPC Patienten einen gleichförmigen kontinuierlichen Fluß 
in beiden Hohlvenen. 
In beiden Hohlvenen waren die gemittelten Werte der mittleren Geschwindigkeit und 
des Velocity Time Integrals in der TCPC Gruppe höher; in der Vena cava inferior war 
dieser Unterschied statistisch signifikant. Folglich zeigten in unserem Patientenkollektiv 
die Patienten mit totaler kavopulmonaler Anastomose in beiden Hohlvenen bessere 
hämodynamische Eigenschaften mit einem höheren gleichförmigeren Blutfluß.  
Diese hämodynamische Situation könnte theoretisch seltener zur Thrombenbildung 
führen und die Belastung der Leber reduzieren. Allerdings konnten in unserem 
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Patientenkollektiv, wie bereits oben erläutert (siehe 6.1), diesbezüglich keine 
signifikanten Unterschiede festgestellt werden.    
 
Die Messungen in der rechten und linken Pulmonalarterie ergaben ein etwas 
unterschiedliches Bild, weil sich der pulmonale Gesamtfluß bei beiden Operations-
techniken unterschiedlich aufteilte. Kritisch anzumerken ist, daß die korrekte Lage der 
Sonde im Zentrum des Lumens nicht immer sicher zu beurteilen war. Im Mittel hatten 
die Fontan Patienten eine prozentuale Verteilung von 59 % auf die rechte und 41 % auf 
die linke Pulmonalarterie, während bei den TCPC Patienten eine gleichmäßige 
Verteilung zu jeweils 50 % auf beide Pulmonalarterien vorlag. Da es sich um eine neue 
Methode handelt, liegen hier keine Referenzwerte vor.  
Die maximale Flußgeschwindigkeit lag im Mittel höher bei den Fontan Patienten; der 
Unterschied in der rechten Pulmonalarterie war signifkant. Es lag in der Fontan Gruppe 
in beiden Pulmonalarterien ein Rückfluß vor, während die TCPC Patienten im Mittel 
keine Umkehr des Blutflusses aufwiesen. Auch dieses Flußphänomen verdeutlicht die 
beiden unterschiedlichen Muster des pulsatilen und kontinuierlichen Flusses der beiden 
Operationsmethoden.   
Die mittlere Geschwindigkeit und das Velocity Time Integral waren in der rechten 
Pulmonalarterie bei den Fontan Patienten signifikant höher, während diese Meßwerte 
links bei den TCPC Patienten nicht signifikant höher lagen. Dieser Unterschied erklärte 
sich durch die oben genannten unterschiedlichen Verteilungsmuster des Gesamtflusses 
auf die rechte und linke Arteria pulmonalis.   
Zusammenfassend waren die maximalen Flußgeschwindigkeiten in den 
Pulmonalarterien bei den Fontan Patienten größer, aber es gab bei diesen Patienten 
regelmäßig auch Rückwärtsflüsse. Bei kontinuierlichem Fluß bei der totalen 
kavopulmonalen Anastomose ergaben sich vergleichbare mittlere Geschwindigkeiten 
und Velocity Time Integrale. Es lag also keine geringere Lungendurchblutung vor, aber 
die TCPC Anatomie besaß einen gleichförmigeren Fluß ohne eine Flußumkehr. Somit 
resultiert in dem “schlanken“ TCPC Tunnel weniger Stase im Vergleich zu der eher 
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“sackartigen“ Fontan Anatomie mit ausgeprägter Stase, was ein reduziertes Risiko zur 
Thrombenentstehung zur Folge hat.     
Kontrovers wird der Einfluß des pulsatilen Flusses der Fontan Hämodynamik auf das 
Wachstum der Pulmonalarterien insbesondere bei frühem Operationsalter diskutiert. 
Reddy et al. [1996] sahen nach totaler kavopulmonaler Anastomose keine Änderung des 
Pulmonalarterienindexes und auch keinen Einfluß auf das klinische Ergebnis. Hierbei 
handelt es sich aber um kurzzeitige Daten nach vorrangegangener Operation, so daß hier 
sicherlich Langzeitbeobachtungen notwendig sind. 
 
Lungenflußmessungen 
Der mittlere pulmonale Fluß, der mittels intravaskulärem Doppler gemessenen wurde,  
war in der Fontan Gruppe etwas größer als bei den TCPC Patienten. Dieser Unterschied 
war nicht signifikant. Wie bereits oben erwähnt, ergaben sich bei den beiden 
Operationsverfahren geringe Unterschiede in der Verteilung des gesamten 
Lungenflusses auf die rechte und linke Pulmonalarterie.  
Es konnte bei keinem Patienten mit eingeschränkter Belastbarkeit (NYHA II-III) eine 
präferentielle Verteilung des Gesamtflusses auf eine Seite des Lungenkreislaufs 
beobachtet und als Ursache für die schlechte Belastbarkeit herangezogen werden.  
Die Lungendurchblutung wurde auch während der Herzkatheteruntersuchung errechnet. 
Beim Vergleich und der statistischen Auswertung der beiden Meßmethoden fanden sich 
drei Ausreißer, bei denen die Ergebnisse erheblich voneinander abwichen, ohne daß sich 
hierfür direkte Erklärungen finden ließen. Als mögliche Ursache konnten wir die 
laminare Strömung in den Pulmonalarterien anführen. Gelang die Positionierung der 
dünnen Meßsonden nicht im Zentrum des zu untersuchenden Gefäßes, sondern lagen sie 
der Gefäßwand an, so ergaben sich deutlich geringere Werte. Allerdings konnten diese 
möglichen Fehllagen bei der Untersuchung nicht nachgewiesen werden. Die übrigen 
Werte korrelierten gut miteinander, so daß wir mit der intravaskulären Doppler-
untersuchung durchaus valide Ergebnisse erfaßt hatten. Bei der durchgeführten 
statistischen Auswertung nach der Bland-Altman-Analyse ergaben sich aber 
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theoretische Abweichungen der Ergebnisse zwischen den beiden Methoden, die für die 
Beurteilung der Lungendurchblutung nicht tolerabel waren.  
Allerdings stellt auch die Herzkatheteruntersuchung in der Berechnung des Lungen-
flusses bzw. Herzzeitvolumens nicht den „Goldstandard“ dar, da die Sauerstoff-
aufnahmen bei den Untersuchungen nicht gemessen, sondern tabellarischen Werten 
entnommen werden. Somit sind die errechneten Werte ebenfalls mit geringfügigen 
Fehlern behaftet.  
Der intravaskuläre Doppler wurde im Rahmen dieser Nachuntersuchung erstmals bei 
der totalen kavopulmonalen Anastomose durchgeführt. Mit dieser Methode ist eine 
seitengetrennte Flußanalyse mit direktem Vergleich zu den Herzkatheterdaten möglich. 
Da eine Untersuchung dieser Art bisher nicht existiert, war sie im Rahmen dieser Arbeit 
von großem wissenschaftlichen Interesse. Für klinische Fragestellungen und in der 
Nachsorge nach kreislauftrennender Operation ist der intravaskuläre Doppler aber nicht 
als Routineverfahren anzustreben.  
 
 
 
 
 
    
7 Zusammenfassung 
In dieser Studie wurden 45 Patienten mit angeborenem univentrikulärem Herzen und 
Zustand nach Kreislauftrennung mittels Fontan Operation oder totaler kavopulmonaler 
Anastomose durch ein aufwendiges, teilweise invasives Programm nachuntersucht und 
die Ergebnisse ausgewertet.  
Die durchgeführten Verfahren wie transthorakale, transösophageale Echokardiographie 
und Herzkatheterisierung haben ihre Stärken und Schwächen in verschiedenen 
Bereichen und ergänzen sich sehr gut. Stenosen konnten lediglich durch 
angiographische Darstellungen verläßlich diagnostiziert werden, während zur 
Erkennung von vaskulären und intrakardialen Thromben die transösophageale 
Echokardiographie das Verfahren der Wahl ist. Bei der Diagnostik von Fisteln, Shunts 
und Kollateralen zeigten beide Verfahren gute Ergebnisse, während die transthorakale 
Echokardiographie lediglich in der Beurteilung von Ventrikel- und Klappenfunktionen 
befriedigende Resultate erbrachte. Der intravaskuläre Doppler erlaubte die Analyse der 
Flußmuster abhängig von Operationstyp, Herzrhythmus und Atmung genauer als jedes 
andere Verfahren. Neben den bereits bekannten Flußmustern bei Fontan Patienten 
konnten wir erstmals gleichförmige, atemvariable Flußmuster bei der totalen 
kavopulmonalen Anastomose beschreiben. Theoretisch hat dieser Fluß seltenere 
Thrombenentstehung zur Folge, welche aufgrund eines kurzen 
Nachuntersuchungsintervalls bei unseren Patienten nicht bestätigt werden konnte.      
Die Patienten dieses ausgesuchten Kollektivs waren insgesamt recht gut belastbar, 
wobei keine Unterschiede bezüglich des Operationsverfahrens und Operationsalters 
vorlagen. Allerdings zeigten die TCPC Patienten mit vorhandenem Rechts-Links-Shunt 
schlechtere Belastbarkeit im Vergleich zu Patienten ohne Shunt.        
Neben der Sättigung hatte ein erhöhter pulmonalarterieller Druck einen negativen 
Einfluß auf die Belastbarkeit der Patienten. Bei dem vorliegenden Patientenkollektiv 
konnten erfreulicherweise im Mittel mit 10,8 ± 2,6 mmHg sehr niedrige Pulmonal-
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arteriendrücke gemessen werden, wobei Patienten mit eingeschränkter Belastbarkeit 
signifikant höhere Druckwerte aufwiesen.    
Neben 4 angiographisch entdeckten asymptomatischen Pulmonalarterienstenosen, einer 
asymptomatischen Tunnelstenose und einer asymptomatischen Stenose des Sinus 
coronarius, wurden bei 3 Patienten aufgrund der angiographischen Befunde chirurgische 
Korrekturen von funktionellen Stenosen der systemischen Ausflußbahnen 
vorgenommen. Es wurden außerdem 4 asymptomatische abnorme veno-venöse 
Verbindungen, 6 venös-linksarteriale Verbindungen sowie 7 aorto-pulmonale 
Kollateralen angiographisch nachgewiesen, die aber zum Untersuchungszeitpunkt 
keiner Intervention bedurften. 
Zur Überprüfung der hämodynamischen Verhältnisse nach kreislauftrennender 
Operation ist der Herzkatheter durch keine andere Methode zu ersetzen und sollte auch 
immer im Rahmen der Nachsorge dieser Patienten durchgeführt werden. Insbesondere 
beim Nachweis von Besonderheiten  ist eine regelmäßige Kontrolle unbedingt 
notwendig, um rechtzeitig intervenieren zu können. Im Langzeitverlauf sollte darüber 
hinaus eine Beurteilung des Pulmonalarterienwachstums erfolgen.   
Ein interessanter Ansatz könnte der Einsatz des intravaskulären Dopplers in den 
Koronararterien sein. Anhand der koronaren Flußmuster könnte dann eine Aussage 
getroffen werden, ob die Verlagerung des Sinus coronarius in den funktionell linken 
Vorhof einen positiven Einfluß auf die Myokardperfusion hat.   
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9 Anhang 
9.1 Erfassungsbogen  
 
Name, Vorname: 
Geb. Dat.:  
Diagnose: 
 
Kreislauftrennende OP:                                                       OP Dat: 
1. OP ( pall ):                                 1. OP Dat: 
2. OP ( pall ): 2. OP Dat: 
3. OP ( pall ):  3. OP Dat: 
 
Bisherige postop Befunde und Komplikationen: 
Rhythmus: 
Sättigung ( arteriell ): 
Herzinsuffizienz ( NYHA / Ability-Index ): 
Pleuraergüsse ( nur jenseits 1 Monat pop ):   evtl. Therapie 
Perikardergüsse ( nur jenseits 1 Monat pop ): evtl. Therapie 
Exsudative Enteropathie: 
Thrombembolische Komplikationen: 
 
Medikation: 
a) kardial ( z.B. ACE-Hemmer...):  
b) Diuretika: 
c) Antikoagulation: ASS; Macumar 
d) Schrittmacher: 
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Untersuchungsbefunde 
 
A) Transthorakale Echokardiographie ( TKE ): 
 
 Schallkopf ( MHZ ): 
Thromben: 
Rest-Shunt RA-LA: 
Stenosen: 
Mitralinsuffizienz ( Grad ): 
Ventrikelfunktion: 
Freitext: 
 
B) Transösophageale Echokardiographie ( TEE ): 
 
Sondentyp ( MHZ / monoplan / biplan / omniplan ): 
Thromben: 
Rest-Shunt RA-LA: 
Stenosen: 
Mitralinsuffizienz ( Grad ): 
Ventrikelfunktion: 
Freitext: 
 
C) Intravaskulärer Ultraschall ( IVADO ): 
siehe Excel-Tabelle IVADO ( 9.4 ) 
 
D) Gerinnungsstatus: 
PTZ:         PTT:         TZ:         Fibr.:        AT III:         
Protein S: 
Protein C: 
Thrombozyten: 
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9.2 Pulmonalarteriendurchmesser 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
PtNR re Ap li Ap
1 13,70 9,00
2 8,80 12,20
3 12,40 12,4
4 8,20 10,80
5 10,80 8,50
6 18,90 17,80
7 13,00 7,50
8 12,00 13,00
9 11,50 13,50
10 19,70 19,70
11 16,30 14,30
12 16,68 13,23
13 OL 4,9 UL 11,1 10,30
14 8,20 8,30
15 8,55 10,72
16 10,44 13,21
17 12,10 8,10
                                             
Durchmesser der Pulmonalarterien in mm
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9.3 Legende 
 
Abkürzungen: 
DKS  = Damus-Kaye-Stansel-Operation   
Gruppe A = alle Patienten, die nach der Fontan-Methode operiert wurden 
Gruppe B = alle Patienten, die mittels der totalen kavopulmonalen 
Anastomose 
   kreislaufgetrennt wurden 
HKAngio = Angiographie während des Herzkatheters 
IVADO = intravaskulärer Doppler  
IVC  = Vena cava inferior 
RCA  = rechte Koronararterie 
SVC  = Vena cava superior 
TCPC  = totale kavopulmonale Anastomose 
TTE  = transthorakale Echokardiographie 
TEE  = transösophageale Echokardiographie 
VTI  = Velocity Time Integral 
 
Diagnosen: 
A. lu  =  Arteria lusoria- abnorm aus der Aorta descendens entspringende  
A. subclavia dextra 
ASD  = Vorhofseptumdefekt 
ccTGA = congenital korrigierte Transposition der großen Arterien  
DEX  = Dextrokardie 
DILV  = Double inlet left ventricle 
PA  = Pulmonalklappenatresie 
PS  = Pulmonalstenose 
TA  = Tricuspidalklappenatresie 
TGA  = Transposition der großen Gefäße 
TS  = Tricuspidalstenose 
VSD  = Ventrikelseptumdefekt 
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